Berman • Kligman > Jenson de Nelson* PEDIATRIE conform lui Nelson Volumul I MANUAL DE PEDIATRIE Richard E Behrman, MD scaun executiv Federația Organizațiilor de Pediatrie, Inc Comitetul Director de Educație Pediatrică Palo Alto, California și Profesor Clinic de Pediatrie Școala de Medicină a Universității Stanford Universitatea din California, San Francisco, Facultatea de Medicină Robert M Kliegman, MD Profesor și Catedră Departamentul de Pediatrie Colegiul Medical din Wisconsin Pediatru sef Catedra Pam și Les Muma în Pediatrie Spitalul de copii din Wisconsin Milwaukee, Wisconsin Hal B Jenson, MD Profesor și președinte, Departamentul de Pediatrie Director, Centrul de Cercetare Pediatrică Școala Medicală din Virginia de Est și Spitalul de Copii al Fiicele Regelui Vicepreședinte principal pentru Afaceri Academice Spitalul de Copii al Fiicele Regelui Norfolk, Virginia Ediția a XVII-a SAUNDERS O amprentă a lui Elsevier PEDIATRIE MD Richard E Berman Șeful Federației Organizațiilor de Pediatrie, Inc Comitetul de pregătire educațională pentru pediatrie Palo Alto, California și Profesor de Pediatrie, Facultatea de Medicină Universitatea Stanford Facultatea de Medicina Universitatea din California, San Francisco MD Robert M Kligman Profesor și șef al Colegiului Medical din Wisconsin Pediatru șef la Spitalul de Copii din Wisconsin Milwaukee, Wisconsin Hol B Jenson, MD Director al Centrului pentru Studiul Pediatriei Școala de Medicină din Virginia de Est și Spitalul de copii Royal Daughters Vicepreședinte senior al educației, Spitalul de copii Royal Daughters Norfolk, Virginia ediția a XVII-a Traducere din engleză editată de academicianul Academiei Ruse de Științe Medicale, profesorul A A Baranov Reed Elsiver Moscova UDC - LBC P Această ediție este o traducere a ediției în limba engleză a Nelson Textbook of Pediatrics, ediția a -a de Richard E Behrman, Robert M Kliegman, Hal B Jenson Traducere publicată în baza unui contract cu Elsevier Inc Traducere din engleză, editată de președintele Comitetului executiv al Uniunii Pediatrilor din Rusia, expert pediatru șef al Ministerului Sănătății și Dezvoltării Sociale al Federației Ruse, vicepreședinte al Academiei Ruse de Științe Medicale, director al departamentului științific Centrul pentru Sănătatea Copiilor al Academiei Ruse de Științe Medicale, Vicepreședinte al Asociației Europene de Pediatrie EPA'UNEPSA, Academician al Academiei Ruse de Științe Medicale, Profesor A AND Baranov Traducere din engleză, design și pretipărire pregătite de editura OOO Medical Information Agency* P Berman R E Pediatrie după Nelson: în volume - trad din engleza / Richard E Berman, Robert M Kligman, Hol B Jenson / Ed A A Baranov - V - M : Reed Elsiver LLC, - p : ill — Traducerea lui ed Nelson Textbook of Pediatrics, ediția a -a / Richard E Behrman, Robert M Kliegman, Hal B Jenson ISBN - - - - (în trad ) Ghidul de Pediatrie este o traducere în limba rusă a celei de-a -a ediții a celebrei cărți „Nelson Textbook of Pediatrics”, care se bucură de o onoare binemeritată în rândul medicilor din întreaga lume Volumul acoperă subiecte precum tulburările mintale la copii, bolile nervoase, bolile neuromusculare, nefrologia pediatrică, bolile oculare și urechi, bolile urologice și ginecologice la copii Cartea este bine ilustrată Pentru pediatri, terapeuți, medici generaliști Un avertisment Cunoștințele și experiența practică în domeniul fiziologiei medicale sunt în continuă evoluție Noile cercetări și experiență clinică ne extind cunoștințele, așa că poate fi necesară schimbarea metodelor de diagnostic, a metodelor de tratament și a terapiei medicamentoase În orice caz, sfătuiesc cititorii să consulte și alte surse de informații în afară de această carte Atunci când prescrieți medicamente pacienților, este necesar să citiți instrucțiunile însoțitoare incluse în pachet pentru a clarifica doza recomandată, metoda și durata de utilizare, precum și contraindicațiile Doar un profesionist, bazându-se pe propria experiență și cunoștințele despre pacient, este responsabil pentru stabilirea unui diagnostic, determinarea dozei și a celui mai bun regim de tratament pentru fiecare pacient Nici editorul, nici autorul nu sunt răspunzători din punct de vedere legal în vreun fel pentru orice vătămare și/sau daune aduse persoanelor sau proprietății rezultate din sau în legătură cu orice utilizare a materialului conținut în această carte Toate drepturile rezervate Reproducerea sau distribuirea sub orice formă sau prin orice mijloc (electronic sau mecanic, inclusiv fotocopiere, înregistrare video sau orice sistem de stocare și recuperare a informațiilor) nu este permisă fără permisiunea scrisă a editorului Permisiunea poate fi solicitată direct de la Departamentul pentru Drepturile în Științe ale Sănătății al Elsevier din Philadelphia, Pennsylvania, SUA: Telefon: (+ ) , Fax: (+ ) , E-mail: healthpermissions@elsevier com la http:// www elsevier com ISBN - - - - (rusă) ISBN - - - - Copyright © , , , , , , , , , , Elsevier Science (SUA) Drepturile AP rezervate Copyright , , , , , de la WB Saunders Company Drepturile de autor au fost reînnoite în de Waldo E Nelson și Thomas Aceto, Jr Drepturile de autor reînnoite în , , , de Waldo E Nelson Dreptul de autor reînnoit în de către dna A Graeme Mitchell © Reed Elsiver LLC, traducere în rusă, design rusesc editii, U Dedicăm această ediție tuturor celor care și-au stabilit scopul vieții de a avea grijă de sănătatea tinerei generații, care îmbogățesc această știință cu noi cunoștințe și grija pentru bunăstarea copiilor din întreaga lume Eforturile lor în atingerea acestor obiective nu pot fi supraestimate, ceea ce ne menține vii speranțele pentru un viitor mai bun PARTE XXVI PROBLEME MENTALE I Capitolul Examenul clinic INTERVIUL CLINIC (ANAMNEZA) Neil W Boris, Marc A Formari, George H Daruna Interviul clinic (conversația cu pacientul) are o mare importanță pentru implicarea pacientului și a rudelor acestuia într-un program terapeutic activ (vezi vol , cap și ) Un medic generalist trebuie să aibă grijă nu numai de sănătatea fizică, ci și de sănătatea psihică a micilor săi pacienți Interviul clinic servește în primul rând la colectarea de informații și identificarea tulburărilor de comportament Partea practică a interviului clinic în majoritatea clinicilor pentru copii și instituțiilor generale este o simplă colecție de informații medicale care sunt relevante pentru boala actuală, natura și cursul bolilor trecute, ereditatea, combinată cu un examen propedeutic general Alte aspecte ale vieții pacientului, în special psihosociale sociale, de multe ori rămân în afara vederii medicului Cu toate acestea, prezența problemelor psihosociale are un impact semnificativ asupra evoluției bolii, punerea în aplicare a recomandărilor pentru tratamentul acesteia și chiar servește drept motiv principal pentru vizitarea unui medic În plus, corectarea tulburărilor de comportament fără a înțelege relațiile intrafamiliale sau starea emoțională a copilului este ca și cum ai conduce o mașină orbește Medicul pediatru poate folosi interviul clinic pentru a constata starea emoțională a pacientului, căutând cauzele probabile ale tulburărilor psihosociale în contextul familiei Cunoașterea reperelor în dezvoltarea copilului și a criteriilor de evaluare a relațiilor intrafamiliale este necesară pentru desfășurarea cu succes a unui interviu clinic și analiza eficientă a informațiilor obținute în timpul conversației (vezi Vol , Cap ) Înțelegerea stării emoționale a copilului sau capacitatea de a pătrunde în lumea interioară a familiei depinde în egală măsură de aptitudinile specifice ale medicului și de modul individual de comunicare Primul scop este găsirea unui limbaj comun cu copilul și familia lui Un medic pediatru care urmează un model de interacțiune de dezvoltare are mai multe șanse să se înțeleagă cu copilul O scurtă excursie în istoria formării deprinderilor în dezvoltarea copilului facilitează această sarcină Cu toate acestea, există mai multe principii de bază ale interviului atunci când luați o anamneză care sunt utile de luat în considerare imediat Capitolul Stabilirea contactului între pacient și medic necesită un interes constant; gura închisă și lipsa de interes, dimpotrivă, nu contribuie la comunicare Fiind plin de tact atunci când este necesar, clinicianul încurajează fluxul de informații, în special atunci când discută probleme psihosociale Nu este întotdeauna ușor să atingeți întrebări intime private, dar fără răspunsuri la acestea, medicul nu poate fi sigur că pacientul (sau familia lui) are încredere în medic și este gata să-i spună faptele necesare Este important să respectați o durată adecvată a vizitei Având în vedere starea psihosocială și fiziologică a copilului care a venit pentru prima dată la medic, conversația nu trebuie să dureze mai mult de - de minute - acesta este timpul necesar pentru a clarifica detaliile principale, cele mai semnificative Este foarte important să folosiți rațional timpul în procesul de a vorbi cu pacientul La fiecare vizită ulterioară, medicul are ocazia să-și completeze înțelegerea despre pacient, dacă la început a fost posibil să se obțină încredere reciprocă Pediatrul trebuie să fie deschis, întrebările sale trebuie structurate astfel încât să fie răspuns cu o frază detaliată, și nu cu un răspuns scurt, monosilabic În timpul interviului clinic, accentul ar trebui să fie pus pe pacientul însuși, apoi este mult mai ușor să colectați date de anamneză, iar pacientul rămâne mulțumit de atenția medicului În practică, cu întrebări clar formulate în timpul conversației și un interes puternic pentru pacient, un interviu clinic nu poate dura mai mult timp decât o examinare regulată Construirea unui dialog în așa fel încât să aibă ca scop discutarea problemelor pacientului și a membrilor familiei acestuia ajută la evitarea erorilor de diagnostic în viitor În plus, interviul clinic poate fi împărțit în mai multe părți, de exemplu: unele întrebări pot fi adresate părinților la începutul examinării, unele în timpul examinării fizice a copilului și altele după examinarea fizică Fiecare pacient, venind la medic, se teme să nu fie auzit, așa că dorința medicului de a pune problemele pacientului în lumina reflectoarelor rezolvă cu succes această problemă Multe informații pot fi învățate concentrându-se pe canalele non-verbale Așa cum un medic care palpează, dar nu auscultează un examen fizic, poate pierde informații importante, la fel poate și un medic care nu acordă atenție expresiilor faciale și gesturilor, poate să nu observe fapte semnificative privind starea psihică a pacientului De exemplu, un adolescent cu ochii triști coborâți este cu siguranță într-o stare de disconfort Dacă medicul nu observă acest lucru și cu grijă nu se interesează de cauzele acestei afecțiuni, tratamentul poate fi ineficient În plus, dacă nevoile interne ale pacientului nu sunt satisfăcute, acesta poate solicita ajutor de la alți medici Eficacitatea unui interviu clinic este mult sporită de o analiză rezonabilă a informațiilor non-verbale Adesea, problemele intrafamiliale (de exemplu, atunci când părinții nu găsesc un limbaj comun cu copilul lor) nu sunt discutate verbal cu medicul, dar pot fi învățate din surse non-verbale De regulă, în timpul conversației, sunt furnizate astfel de informații non-verbale, dar medicul trebuie să le evalueze corect Trebuie amintit că informațiile nu pot fi exprimate întotdeauna în cuvinte, așa că medicul ar trebui să folosească și tehnici non-verbale atunci când vorbește cu pacientul De exemplu, astfel de tehnici obișnuite, cum ar fi o privire atentă și un ton calm al vocii atunci când se explică recomandările terapeutice, cresc gradul de înțelegere de către pacient și părinții săi a faptelor declarate Instrucțiuni scrise clar, combinate cu o explicație detaliată a motivului pentru care trebuie urmate, îmbunătățesc și mai mult calitatea terapiei Uneori, dacă este necesar, poate fi util să sunați la telefon pe părinți și să reiterați orice recomandări terapeutice importante Când lucrați cu copiii, cunoașterea nivelului de dezvoltare psihoverbală a copilului ajută la stabilirea contactului O metodă de comunicare care este adecvată pentru un copil la un anumit nivel de dezvoltare este complet inaplicabilă unui copil la un alt nivel de dezvoltare Iată câteva sfaturi pentru a vorbi cu copiii de diferite vârste Sugari și copii preșcolari Copiii de această vârstă își pot aminti deja evenimentele care li s-au întâmplat, dar încă nu știu cum să le pună în formă verbală Aceasta înseamnă că o vizită la clinică de către copiii sub ani creează o „bancă de memorie pozitivă” pentru fiecare copil, care în viitor poate deveni o bază bună pentru relații de încredere și favorabile Partea XXVI Probleme mentale el cu rudele lui Un medic care caută în mod activ contactul vizual cu copilul și se joacă cu el, oricât de scurt, creează o atitudine pozitivă față de examinarea medicului În plus, atenția acordată copilului este întotdeauna plăcută părinților săi Primul moment de comunicare cu un preșcolar este deseori facilitat prin începerea conversației în șoaptă, astfel încât copilul să se simtă mai confortabil și oarecum intrigat; adesea copiii răspund în șoaptă Dacă copilul este deja suficient de mare, de exemplu la vârsta de - ani, este foarte important ca medicul să găsească un limbaj comun cu el în așa fel încât să poată învăța și discuta cu copilul în limba lui despre simptomele, diagnosticele și tratamentul bolilor sale Este foarte util să folosiți imagini pentru a ilustra probleme medicale atunci când explicați Creșterea unui copil este o provocare pentru majoritatea părinților Vizitarea familiei chiar înainte de nașterea copilului vă permite să determinați relația în cadrul familiei și prezența stresului Este necesar să le explicați tinerilor părinți cele mai frecvente probleme și modalități de a le rezolva, să le spuneți când și cum să solicite ajutor de la un medic și să descrieți cazuri tipice Este util să recomandați părinților site-uri de internet sau literatură de specialitate Este foarte important să identificăm depresia la mama unui copil mic Copiii mamelor cu regresie suferă deja de disconfort în uter, ceea ce este confirmat fiziologic de datele EEG în primele săptămâni de viață, comparativ cu grupul de control În plus, comportamentul matern inadecvat cu copiii lor se corelează cu gradul de depresie și cu posibilul risc de privare În timpul primei vizite la un nou-născut, trebuie puse una sau două întrebări despre starea de spirit și bunăstarea mamei („unii părinți le este foarte greu să îngrijească un copil imediat după naștere, ce părere aveți despre asta?”, „ai avut o perioadă de dispoziție redusă după nașterea copilului?) Adesea, o scădere a stării de spirit este deja evidentă în comunicarea non-verbală Dacă un medic detectează semne severe de depresie sau doar începe manifestările de depresie la unul dintre părinți, este necesar să se efectueze teste psihologice într-o instituție medicală (folosind teste precum Beck Depression Inventory (Beck)), care ajută la diagnosticarea precoce și tratamentul depresiei la părinți Majoritatea părinților sunt conștienți de problemele lor și sunt gata să o facă răspunde la întrebările testului Odată cu recunoașterea în timp util a depresiei la mamă, riscul de tulburări de comportament la copii este redus semnificativ Copil de vârstă școlară Când copiii ating vârsta școlară, pentru a conduce cu succes o conversație, medicul ar trebui să întrebe despre hobby-urile lor Detectarea unor interese sau declarații specifice la pacient vă permite să identificați încălcările comportamentului și să schițați modalități de a le depăși Problema principală pentru școlari este legată de relațiile din cadrul familiei Există un număr tot mai mare de temeri care trebuie identificate în timpul unui interviu clinic Însăși vizita la medic, mai ales în combinație cu dificultățile existente la citire, atenție, comportament anormal, anxietate și alte simptome similare, este foarte dureroasă pentru copil și familia lui Medicul ar trebui să întrebe cu cine este copilul acasă și cum își petrece timpul liber Un copil care nu are cel mai bun prieten (iubita) sau care protestează împotriva îngrijirii părintești are nevoie de sfatul unui medic Acest lucru este cu atât mai adevărat dacă copilul merge prost la școală sau părinții descriu probleme de comportament În acest caz, pe lângă părinți, este necesară întâlnirea cu profesorul copilului pentru a identifica problemele de comportament și încălcările specifice în timpul testării (de exemplu, folosind un chestionar de comportament al copilului) Cu toate acestea, trebuie amintit că rezultatele testelor psihologice nu stau la baza punerii unui diagnostic psihiatric Părinții unui copil de vârstă școlară pot fi ei înșiși sub stres Pediatrul ar trebui să fie interesat de viața părinților și să pună astfel de întrebări despre comportamentul social al copilului lor, care necesită un răspuns detaliat și vă permit să discutați despre factorii de stres Este deosebit de important să dezvăluiți în fiecare etapă de dezvoltare іyat certuri în familie și fapte de agresiune (abuzul unui copil în familie) (vezi vol , cap și ) Părinții se simt adesea jenați și rușinați de abuzul asupra copiilor, așa că medicul poate dezvălui adesea acest fapt doar cu ajutorul întrebărilor persistente La un copil de vârstă școlară, tensiunile dintre părinți și abuzul provoacă jenă și teamă; este neobișnuit ca un copil să discute aceste probleme în mod voluntar Între timp, aceste probleme sunt cele care provoacă durere Capitolul multe boli și uneori chiar duc la moarte Unii medici generaliști sunt jenați să-și întrebe pacienții și părinții despre certurile în familie, dar nu ar trebui să fie uitați niciodată De exemplu, vă puteți formula întrebarea în felul următor: atunci când vorbesc cu părinții, întreb întotdeauna la ce pedepse aderă ei - această rânduială sugerează că este important ca un medic pediatru să știe despre certuri și fapte de agresiune (abuz) în cadrul familiei Următoarea întrebare ar putea fi așa Știți că părinții pedepsesc copiii neascultători, inclusiv prin metode fizice? Ai astfel de probleme în familia ta? Pentru a evita presiunea asupra părinților, trebuie să colectăm cu atenție informații despre cine este victima și cine folosește pedeapsa fizică Cu toate acestea, părinții sunt uneori mai ușor de vorbit, ceea ce nu privește copilul în sine, așa că medicul trebuie să respecte o linie clară de conversație Din păcate, nu există date statistice despre semnele externe care deosebesc familiile în care există violență Acest fenomen este mai frecvent la părinții singuri, dar sunt afectați reprezentanții tuturor păturilor sociale Dacă medicul pediatru află că în familie se folosesc metode fizice de pedeapsă, trebuie să afle ce situații duc la aceasta și cum pot fi evitate Cu privire la faptele de violenta fizica, medicul este obligat sa sesizeze e> la autoritatile de protectie sociala, unde se acorda asistenta necesara Medicul ar trebui să ofere cel puțin victimei violenței o linie de asistență și să programeze o vizită de urmărire în săptămâni Dacă testele psihologice ale părinților relevă încălcări, problemele în familie sunt foarte probabile Tulburările de comportament la unul dintre părinți afectează negativ copilul și contribuie la dezvoltarea tulburărilor de comportament la acesta Este deosebit de important să se detecteze agresivitatea, dependența de droguri și alcool sau o schimbare a rolurilor în cadrul familiei (de exemplu, atunci când un copil are grijă de un adult și nu invers) Adolescenți Fiecare adolescent luptă pentru independență față de părinți și educatori (vezi vol , cap : vol , partea a VII-a) Când vorbește cu un adolescent, medicul poate suspecta și clarifica cu ajutorul întrebărilor problemele care sunt asociate cu această luptă Părinții sunt invitați să părăsească biroul, după care copilul este întrebat despre detaliile vieții sale nici pe care nu le poate spune în fața lor-] b Este important să păstrați confidențialitatea atunci când vorbiți cu adolescenții Volumul vizitelor adolescenților la medic este foarte mare, totuși, medicii uită că este necesar să discutați cu un adolescent în privat Dacă pacientul nu deranjează, atunci se recomandă și o examinare fizică a adolescentului [a trăi fără părinți Adolescența este considerată în mod tradițional o perioadă de „furtună și stres”, dar este clar că unii adolescenți au „furtună” și se stresează mult mai mult decât alții Pe de altă parte, tulburările de comportament sunt adesea întâlnite în rândul adolescenților, astfel încât această vârstă se numără printre factorii de risc pentru apariția lor Un fenomen foarte comun este experimentarea cu alcool, tutun, droguri și sex La această vârstă debutează adesea și unele boli psihice severe de natură progresivă Depresia endogenă, tulburarea bipolară, tulburarea de panică, schizofrenia - acestea sunt doar câteva afecțiuni cronice, diagnosticul și tratamentul în timp util în adolescență duc la o îmbunătățire semnificativă a tabloului clinic în viitor În cele din urmă, formarea orientării sexuale este finalizată în timpul adolescenței, iar acest proces, în special în rândul bărbaților tineri care se autoidentifică homosexuali, servește ca un puternic factor de stres care crește riscul de tulburări sociale și tentative de suicid Fiecare vizită a unui adolescent necesită culegerea unei istorii sociale, în special, ar trebui să se afle dacă consumă tutun, alcool, droguri sau are relații sexuale Este necesar să se evalueze simptomele detectate din punctul de vedere al unui psihiatru, deoarece acestea pot fi o reflectare a bolii mintale Întrebări scurte clare] ar trebui să se refere la factorii de risc pentru tulburări de comportament, prezența problemelor sociale, natura orientării sexuale, profilul psihologic Ar trebui discutate și gândurile suicidare În general, de cele mai multe ori ar trebui să fie dedicat unei conversații private cu un adolescent, mai degrabă decât examenului medical propriu-zis Conversația ar trebui să fie condusă punând întrebări care necesită un răspuns detaliat, începând cu problemele sociale și terminând cu gânduri de sinucidere Întreaga conversație poate dura aproximativ minute constant Partea XXVI Probleme mentale Contact vizual bun, o manieră calmă de a vorbi („Vreau să vă pun întrebările pe care le pun tuturor adolescenților”) îmbunătățesc încrederea pacientului Chiar dacă medicul pune întrebări neplăcute, de exemplu, despre sinucidere, atunci când le răspunde, adolescentul înțelege că răspunde la această întrebare, la fel ca mulți alții Este important să se creeze o atmosferă care să încurajeze un adolescent să răspundă la întrebări personale, în special despre droguri și sex Părinții întâmpină dificultăți semnificative în creșterea adolescenților Comunicarea deschisă între un adolescent și părinții săi are un efect pozitiv asupra copilului Cu toate acestea, părinții simt detașarea copilului lor, care crește pe măsură ce acesta crește Aici medicului i se atribuie rolul unei „veste”, în care părinții pot plânge, plângându-se de copil și pot primi recomandări despre cum să construiască cel mai bine relații cu el (de exemplu, puteți sfătui să aveți o inimă la inimă vorbim in privat) Este foarte important să identificăm problemele familiei și să desfășurăm lucrări explicative cu părinții atât în mod independent, cât și prin trimiterea acestora către Internet sau publicații tipărite care ajută medicul De regulă, părinții urmează instrucțiunile medicului și studiază literatura despre problemele adolescenților Alte metode de examinare Rapoarte ale instituțiilor și agențiilor de învățământ Pentru evaluarea psihologică, este important să se ia în considerare performanțele școlare și relațiile cu alți elevi și profesori Informații despre modul în care se comportă un copil la școală pot fi obținute de la părinți sau la cererea oficială către școală (cu permisiunea scrisă a părinților sau a tutorelui legal) În cazul unui copil adoptat, informațiile obținute de la agenția de adopție pot fi importante Astfel de agenții pot furniza materiale extinse referitoare la trecutul copilului (înainte de adopție), inclusiv rezultatele cercetărilor psihologice în curs Testare psihologică Pentru a determina nivelul de dezvoltare, tulburările de comportament, conflictele familiale, starea relației părinte-copil în psihologia copilului, există un număr mare de teste În special, scara adaptivă este deosebit de populară Inventarul comportamentului Wineland, Inventarul comportamentului copilului, Inventarul socio-emoțional pentru copii mici, Inventarul depresiei copilului, Scala stresului parental Efectuarea la timp a acestor studii contribuie la depistarea precoce a încălcărilor, pentru care este necesară o consultare cu un psihiatru sau alți specialiști înrudiți Deși rezultatele testelor nu indică un diagnostic cert, ele îmbunătățesc diagnosticul subliniind simptomele și posibilele modalități de a le depăși Testarea psihologică individuală este efectuată de un psiholog Determinarea gradului de dezvoltare senzorio-motorie, de dezvoltare a vorbirii și a abilităților școlare poate necesita asistență suplimentară din partea terapeuților de reabilitare, logopediști, logopediști și consultanților individuali în curriculum Majoritatea testelor care sunt utilizate la copii pot fi împărțite în patru grupe: ) teste pentru nivelul de dezvoltare intelectuală, ) teste pentru dobândirea deprinderilor școlare și a capacității de învățare, C) teste pentru abilități senzoriale, motorii sau cognitive specifice , ) teste pentru comportament și caracteristici de personalitate Pentru a evalua starea generală a abilităților cognitive (ajustate în funcție de vârstă), teste precum Bailey Infant Development Scale (Beyey) (pentru copii de la naștere până la de luni), Stanford-Binet Intelligence Scale (Standford-Binet) ediția a IV-a sunt pe scară largă utilizate (de la ani), scala McCarthy pentru determinarea abilităților copiilor (MsCaggpu) ( , - , ani), chestionar Kaufman (Kaufman) pentru evaluarea abilităților intelectuale ale copiilor ( , - , ani), scala de inteligență Wekeder (Wechsler) pentru preșcolari ( - ani), Wechsler Intelligence Scale pentru copii ediția a III-a ( - ani), Wechsler Intelligence Scale pentru adulți ediția a III-a (din a -a) Rezultatele școlare și testele de capacitate de învățare care măsoară cunoștințele în domenii specifice de cunoștințe și abilități (de exemplu, aritmetică, citire etc ) sunt de obicei administrate în școlarizarea formală Unele dintre cele mai comune teste din această categorie includ Testul de aptitudine individuală Peabody, Testul de aptitudini multidisciplinare ediția a -a și Inventarul psihoeducațional Woodcock-Johnson O serie de teste sunt concepute pentru a determina abilitățile mai specifice ale copilului, cum ar fi percepția Capitolul stimuli auditivi (Rhythmic Eat Xingu (Șeashore)), dezvoltarea limbajului (de exemplu, Boston Dictionary), memoria verbală (California Verbal Learning Aptitude Test), gândire abstractă (Child Category Test, Wisconsin Classification Card Test), abilități de gândire constructivă și non- memoria verbală (figuri Rey complexe), programarea motrică (testul degetelor), atenția dirijată (testul atenției pe termen lung) Evaluarea comportamentului și a trăsăturilor de personalitate se realizează adesea cu ajutorul unui sondaj adresat părinților sau profesorilor, de exemplu, un chestionar privind comportamentul copiilor ajută la identificarea caracteristicilor și problemelor comportamentale ale acestora (hiperactivitate, agresivitate) La copiii mai mari și adolescenții, este posibil ca copilul să-și descrie propriile gânduri și experiențe folosind un chestionar pentru adolescenți, scala Piers-Harris și scala Reynolds pentru depresia copilăriei Aceste teste sunt foarte informative, dar nu pot înlocui interviul clinic și anamneza Testele proiective care determină matricea asociativă a copilului (de exemplu, testul Rorschach), sau întocmirea unei povești din imagini și desene ale unor situații specifice (testul de percepție a copiilor, percepția tematică) sunt utile în situațiile în care este necesară identificarea tulburărilor ascunse atunci când un copil este iritat sau refuzul său de a fi examinat Testarea neuropsihologică este sinonimă cu o examinare mai detaliată folosind diferite combinații de teste din toate categoriile enumerate mai devreme Cu toate acestea, trebuie remarcat faptul că o astfel de examinare amănunțită nu este întotdeauna recomandabilă Testarea ar trebui să urmărească un scop specific, care este determinat de conversația cu copilul și părinții Atunci când alegeți teste, este important să țineți cont de semnificația și valoarea acestora Pentru a evidenția problemele pe care medicul și le stabilește Testele ar trebui să aibă standarde și să fie testate pe un eșantion mare din populația generală În general, psihologul și alți specialiști în practica pediatrică joacă un rol de sprijin Testele psihologice nu fac distincție între așa-numitele tulburări de comportament organice și funcționale Comportamentul are biologi baza, deoarece este determinată biologic Dacă apar întrebări cu privire la baza biologică a tulburărilor de comportament detectate, se folosesc alte metode de cercetare, cum ar fi neuroimagistică, studii endocrinologice sau imunologice și analiza genetică cromozomială Consultarea unui psihiatru Un consult psihiatric poate deveni una dintre componentele importante ale examinării copilului pentru a evalua simptomele existente (inclusiv cele somatice) și a exclude încălcările relațiilor intrafamiliale și situațiile stresante din familie Medicii ar trebui să-și informeze pacienții și părinții că un consult psihiatric este necesar în această situație Consimțământul copilului la examinare este mai ușor de obținut dacă i se explică motivele care îl determină să consulte un medic psihiatru și se formulează rezultatele așteptate ale acestui consult Informațiile utile în timpul examinării de către un psihiatru sunt primite nu numai de medic, ci și de părinții copilului Întrebările standardizate de examinare psihiatrică sunt publicate de Academia Americană de Psihiatrie a Copilului și Adolescentului, iar părinții le pot accesa liber și pot descrie simptomele mentale pe Internet, precum și prin numerele de contact Necesitatea consultarii unui medic psihiatru apare in cazul in care medicul sau parintii doresc sa clarifice natura patologiei existente pentru o mai buna intelegere a acesteia si cautarea modalitatilor de corectare a ei atat de catre medic cat si de catre familia pacientului Potrivirea datelor Medicul poate evita erorile de diagnostic precoce dacă părinții își articulează clar și precis gândurile încă de la începutul conversației Informații noi și importante vin la medic în mod constant în procesul de discuție cu părinții, iar pacienții încep uneori să simtă mai multă încredere în medic dacă acesta pune întrebări competente În plus, semnificația datelor istorice depinde de contextul nivelului social al familiei (vezi vol , cap ) Este important ca medicii să nu încerce propriul sistem de valori pentru toate familiile pacienților lor și să nu-i considere modele Indicatori importanți ai problemelor sunt semnele de iritabilitate, anxietate, nesiguranță sau depresie în familie Ar trebui identificate principalele probleme De exemplu, părinții sunt prezenți mai întâi Partea XXVI Tulburări mintale gva plângeri de enurezis nocturn la un copil de câțiva ani De ce au decis să ceară ajutor abia acum? Este important să aflăm care a fost motivul contestației, poate că au văzut câteva încălcări noi la copilul lor? Apropo, acest lucru poate fi înțeles prin cât de critici sunt părinții față de copil După ce a strâns în totalitate toate informațiile prezentate, în unele cazuri medicul descoperă că ceea ce părinții consideră o problemă este de fapt o variantă a normei În acest caz, este necesar să se determine ce cerințe personale, familiale, sociale le fac părinții copilului lor Preocupările lor ar trebui alungate explicând punctul de vedere al medicului Trimitere pentru o consultație Dacă copilul nu este conștient de problemele sale, este posibilă o conversație cu profesorii și părinții Dacă acest lucru s-a făcut deja și persistă situațiile care neadaptează copilul, atunci copilul și părinții săi trebuie consultați de un psihiatru sau de o clinică de psihiatrie Este important ca medicii pediatri să trimită astfel de copii către un psihiatru în timp util Astfel de consultații sunt necesare atât pentru familia pacientului, cât și pentru medicul însuși pentru o examinare specială, cu excepția bolilor mintale, pentru a înțelege acțiunile ulterioare în vederea restabilirii sănătății copilului Literatură Cariat DJ Revizuirea psihiatrică a simptomelor: un instrument de screen-iiiig pentru medicii de familie Am Fam Physician , : Cole SA Reducerea riscului de malpraxis printr-o comunicare mai eficientă Am J Managed Care ; : McLennan J D , Kotelchuck M Practici de prevenire parentală pentru copiii mici în contextul depresiei materne Pediatrie ; : ProimosJ Probleme de confidențialitate în populația adolescentă Curr Opin Pediatr ; : PurceiiJ S , Hergenroeder AC, Koz'retz C şi colab Tehnici de intervievare cu adolescenții din îngrijirea primară J Adolesc Health ; : Rowland-Morin PA, Carroll JG Abilități de comunicare verbală și satisfacție a pacientului Un studiu al interviurilor medic-pacient Evaluarea și profesiile din sănătate ; : Smith RC, Marshall-Dorsey AA, Osbom GG și colab Orientări bazate pe dovezi pentru predarea interviurilor centrate pe pacient Educația și Consilierea Pacienților ; : Stein MT, Coleman IV L , Epstein RM ♦Am încercat oricât de mult și nimic nu funcționează •: Pediatrie centrată pe familie și rezolvarea problemelor clinice J Dev Behav Pediatr ; :S , PROBLEME PSIHOSOCIALE Richard Dalton, Marc A Forman Tulburările psihosociale la un copil se pot manifesta sub formă de tulburări de dispoziție (de exemplu, depresie sau anxietate), sănătate fizică (boală psihosomatică), tulburări de comportament (tulburare de conducere, comportament pasiv-agresiv) sau performanță școlară redusă (dificultăți de învățare) În acest caz, atât una dintre zonele enumerate, cât și întregul ca întreg, pot avea de suferit Problemele psihosociale pot fi asociate cu cauze fizice și emoționale precum patologia nașterii, traume, neglijență educațională, conflicte între părinți, abuz asupra copilului, alterarea excesivă a copilului, boli cronice etc De regulă, toate aceste cauze se manifestă prin non- simptome sau încălcări specifice; tulburările psihosociale la un copil sunt de natură mai multifactorială severitatea lor depinde de mulți factori, inclusiv temperamentul, nivelul de dezvoltare, momentul apariției și durata stresului, bolile anterioare și capacitățile de adaptare ale unei familii date Stresul cronic sau o secvență de factori de stres acut este mai dificil de gestionat de un copil și de familie decât un singur episod Copiii pot reacționa imediat la factorii traumatici, sau simptomele patologice apar după un timp sub influența factorilor dezadaptativi Pregătirea preliminară pentru stres facilitează foarte mult experiențele copilului și ale familiei sale Părinții au datoria de a-și pregăti copiii pentru eventualele evenimente periculoase care li se pot întâmpla în viață, cum ar fi operația, separarea sau divorțul de părinți Părinții ar trebui să permită copiilor să-și exprime emoțiile negative, cum ar fi frica de Capitolul resentimente, mânie și să nu pretind conformitatea cu standardul de „fată bună” sau „băiat curajos” Copiii mici tind să se rotească în situații stresante prin perturbarea funcțiilor fiziologice de exemplu, o tulburare a apetitului și a somnului, un caracter generalizat de frică și iritabilitate sub formă de accese de furie (furie) sau retragere în sine Copiii de vârstă școlară își exprimă problemele prin întreruperea contactelor interpersonale cu prietenii și alți membri ai familiei, eventual o scădere a performanței școlare, dezvoltarea unor simptome mentale specifice, regresia la un model de funcționare mai devreme, mai „copilăresc” Părinții își fac adesea griji dacă anumite comportamente ale copilului lor sunt normale sau necesită intervenție terapeutică Există astfel de tipuri de comportament care sunt considerate de părinți ca fiind patologice, dar în realitate aceasta este o variantă a normei la un anumit stadiu de dezvoltare De exemplu, izbucnirile de furie pot fi o expresie normală a negativismului unui copil sub ani; pe de altă parte, la un copil de ani, ele indică deficiențe psihosociale Dacă acest stereotip de comportament este considerat normal sau indică o boală depinde de vârsta copilului, frecvența, intensitatea și astfel de manifestări și, mai ales, de gradul de afectare funcțională Decizia părinților de a solicita ajutor de la un specialist depinde de caracteristicile comportamentului copilului, de cauzele care i-au cauzat, de opiniile părinților, profesorilor și altora ea, precum și din experiența unor situații similare din trecut Literatură Achenbach T M Fdelbmck C S Manual pentru Lista de verificare a comportamentului copilului și Profilul de comportament al copilului revizuit - Burlington, VT: Universitatea din Vermont, Departamentul de Psihiatrie Cariat DJ Revizuirea psihiatrică a simptomelor: un instrument de screening pentru medicii de familie Am Fam Physician ; Impara JC, Murphy LJ (eds ) Buros Desk References: Psychological Assessment in the Schools — Lincoln, NE: Institutul Buros, Kestenbaum CJ Interviul clinic al copilului În: Text-book of Child and Adolescent Psychiatry /JM Wiener (ed ) — Washington, DC: American Psychiatric Press, King RA Work Group on Quality Issues Parametri de practică pentru evaluarea psihiatrică a copiilor și adolescenților J Am Acad Child Adolesc Psychiatry : (Supliment): S PurceiiJ Hergenroede, AC, Kozinetz C şi colab Interviu- tehnici de ing cu adolescenţii în asistenţa primară J Adolesc Health ; : - Reynolds CR „Kampha, IS R W (eds ) Handbook of Psychological and Educational Assessmeni of Children Voi I Inteligență și realizare Voi II Personalitate, Behat sud și Context — New York: Guilford Press, Ricb J Intervievarea copiilor și adolescenților — Londra, Macmillan, Stein MT, Coleman WL, Epstein RM „Am încercat orice și nimic nu funcționează” Pediatrie centrată pe familie și rezolvarea problemelor clinice J Dev Behav Pediatr ; :S - Grupul operativ pentru DSM-IV Manualul de diagnostic și statistic al tulburărilor mintale a -a ed DSM IV — Washington, DC: Asociația Americană de Psihiatrie, Thomas JM, Benham AL, Gean M și colab Parametri de practică pentru evaluarea psihiatrică a inițiaților și copiilor ( - luni) J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; (Supliment): S Capitolul Tulburări psihice în leziunile organice ale sistemului nervos central Jorge H Daruna, Marc A Forman, Neil W BOris Deteriorarea sistemului nervos central (SNC) ca urmare a vătămărilor fizice, a otrăvirii cu substanțe toxice sau a infecției poate provoca tulburări psihice Epidemiologie Leziunile traumatice ale creierului la copii sunt destul de frecvente Bebelușii și preșcolarii mai mici pot fi victimele unor abuzuri similare (vezi vol , cap ) Copiii de toate vârstele sunt răniți în căderi sau accidente de mașină (vezi vol , cap ) Copiii mai mari și adolescenții își rănesc capul în sport (vezi vol , cap ) trădare Partea XXVI Probleme mentale modificările de comportament depind de severitatea leziunii În unele cazuri, severitatea afecțiunii este dificil de evaluat, dar pierderea conștienței care durează - de minute se corelează adesea cu dezvoltarea unor complicații severe în viitor Leziunile SNC la o vârstă fragedă se caracterizează în general printr-un prognostic mai favorabil decât la o vârstă mai înaintată, deoarece plasticitatea neuronală este mai dezvoltată la copiii mici În același timp, afectarea creierului imatur este mai globală, dar deficitul poate să nu apară imediat și să se manifeste treptat, pe măsură ce copilul se dezvoltă Leziunile cerebrale înainte de vârsta de ani pot duce mai târziu la dezvoltarea convulsiilor și, indiferent de acest lucru, riscul tulburărilor de comportament crește Leziunile cerebrale la o vârstă fragedă pot fi asociate cu intoxicația cronică cu substanțe precum plumbul, care duce la dizabilitate severă (vezi vol , cap ) Frecvența tulburărilor de comportament după leziuni cerebrale este variabilă, dar riscul de tulburări psihice este crescut în toate cazurile În cazul leziunilor cerebrale severe, boala mintală se dezvoltă la - % dintre pacienți, cu toate acestea, severitatea și natura evoluției tulburărilor post-traumatice sunt caracterizate de o variabilitate semnificativă Manifestari clinice Cel mai adesea, tulburările de comportament se manifestă ca tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție (ADHD) sau iau forma unei tulburări depresive Psihozele se dezvoltă rar la copii ca urmare a leziunilor cerebrale Tulburările în sfera motivului sunt caracteristice De regulă, funcțiile cognitive au de suferit, în special atenția și memoria; sunt posibile și tulburări în reglarea emoțiilor și a comportamentului social Un copil bolnav pare fericit și nu își observă defectul Unele deficiențe sunt insesizabile până la sfârșitul copilăriei sau adolescenței, când este nevoie de îmbunătățirea calității plasticității și a vitezei proceselor cognitive Riscul de tulburări de comportament semnificative crește în grupul de copii care au suferit leziuni cerebrale traumatice severe, care prezintă tulburări de comportament înainte de accidentare, în combinație cu tulburări psihice la membrii familiei lor Leziunea cerebrală traumatică severă predispune, de asemenea, la o tulburare mintală sau la progresia ei ulterioară cu un genetic sau psihologic existent predispozitii Chiar dacă afectarea creierului nu a fost gravă, - % dintre copii se confruntă cu dificultăți de învățare Un accident vascular cerebral poate apărea chiar înainte de naștere, dar complicațiile sale persistă o perioadă lungă de timp Prematuritatea interferează cu dezvoltarea normală a sistemului nervos Sugarii foarte prematuri sunt expuși unui risc crescut de tulburări psihiatrice severe, deficite cognitive, dificultăți de învățare, tulburări de comportament, în special ADHD și tulburări de anxietate Un alt grup mare de patologie prenatală include intoxicația cronică a fătului cu toxine precum tutunul, alcoolul și diferite medicamente, precum și medicamentele Intoxicația prenatală cu aceste substanțe este combinată cu creșterea afectată, dezvoltarea funcțiilor mentale superioare și reglarea comportamentului Studiile nu au confirmat că consumul matern de cocaină sau crack în timpul sarcinii este mai probabil să provoace întârzieri în dezvoltare decât problemele psihosociale și consumul de droguri „legale” (tutun și alcool); cu toate acestea, unii autori indică faptul că copiii născuți din mame care au consumat cocaină au o întârziere grosolană în dezvoltarea psihoverbală cu ani Infecțiile intrauterine cauzează și tulburări de dezvoltare psihică La unii adulți în vârstă, anomaliile comportamentale nu devin evidente clinic până la adolescență De exemplu, este clar că unele cazuri de schizofrenie rezultă din infecția virală a mamei în timpul sarcinii Infecțiile postnatale ale SNC, cum ar fi encefalita, cauzează, de asemenea, leziuni ale creierului și complicații comportamentale ulterioare de același spectru ca cele observate după leziuni cerebrale fizice sau intoxicație Tulburările de comportament sunt, de asemenea, caracteristice infecțiilor care declanșează reacția autoimună a organismului, de exemplu, streptococul P-hemolitic de grup A provoacă leziuni ale creierului prin producerea de anticorpi la microbi și daune încrucișate țesutului nervos În special, cazurile de tulburare obsesiv-compulsivă și sindromul Tourette sunt cunoscute ca manifestări ale unui proces autoimun (vezi capitolul ) Tratament Un factor foarte important în tratamentul unui copil cu leziuni cerebrale este capacitatea de a Capitolul Nu trebuie ca familia lui să coopereze și să se adapteze Este necesar să se efectueze examinări profesionale repetate, utilizarea programelor educaționale speciale și utilizarea altor oportunități disponibile pentru socializarea copilului Bebelușii prematuri trebuie monitorizați cu atenție, deoarece tulburările minime la o vârstă fragedă pot indica dezvoltarea unor boli severe, a căror imagine clinică completă se dezvăluie mult mai târziu Astfel de copii ar trebui să fie observați sistematic de un medic pe măsură ce cresc și se dezvoltă Mulți copii cu boli mintale din cauza leziunilor SNC, ca și familiile lor, au nevoie de sprijin psihosocial special și de programe educaționale în funcție de specificul bolii Înțelegerea de către copil a deficiențelor comportamentului său are un efect pozitiv; este important să ne concentrăm pe dezvoltarea unei strategii de autoreglare adecvată, inclusiv exerciții practice de auto-antrenament De asemenea, este important să discutăm cu copilul problemele care îl preocupă, care pot provoca un comportament anormal Părinții și alți membri ai familiei au, de asemenea, nevoie de sfaturi și sprijin emoțional pentru a învăța cum să gestioneze cel mai eficient comportamentul copilului lor la școală și în familie Este întotdeauna util să recomandăm corectitudine și consecvență în raport cu copilul și disciplina strictă Tehnicile de modificare a comportamentului pot ajuta copilul să facă față situațiilor stresante Terapia medicală are și un efect benefic Psihostimulantele imbunatatesc atentia, reduc hiperactivitatea, imbunatatind astfel comportamentul la scoala Simptomele din sfera afectivă sunt corectate de antidepresive și stabilizatori ai dispoziției Impulsivitate marcată și agitație răspund la doze mici de antipsihotice atipice Medicamentele sunt prescrise în doze mici, cu o creștere treptată, ceea ce evită creșterea pragului de pregătire convulsivă la copiii cu leziuni organice ale creierului Trebuie avut în vedere faptul că copiii cu leziuni cerebrale reprezintă un grup eterogen pentru care eficiența agenților farmacologici specifici este în prezent insuficient studiată LITERATURĂ Bloom DR, Levin H S , Ewing-Cobbs L și colab Tulburări psihiatrice de-a lungul vieții și noi după leziuni cerebrale traumatice pediatrice J Am Acad Psihiatrie Copil Adolescent ; Frank D A [ugustyn M Knight WG și colab Creșterea, dezvoltarea și comportamentul în copilăria timpurie după expunerea prenatală la cocaină: o revizuire sistematică JAMA ; , Hack M , Taylor H C Leziuni cerebrale perinatale la sugari prematuri și mai târziu funcție neuro-comportamentală JAMA ; : Middleton JA Practitioner Review: Sechele psihologice ale leziunilor capului la copii și adolescenți J Child Psy-ctiol Psychiatry ; : Needleman HL, ReissJ A, Tobin MJ şi colab Nivelurile de plumb din oase și comportamentul delicvent JAMA ; : Ott D , Copiau R „ Guthne D et al Măsuri de psihopatologie la copiii cu crize parțiale complexe și epilepsie generalizată primară cu absență J Am Acad Psihiatrie Copil Adolescent ; : Powell J W „ Barber-Foss KD Traumatismă cerebrală la sportivii de liceu JAMA ; : Singer LT, Arendt R , Minnes S et al Rezultatul cognitiv și motor la sugarii expuși la Cocame JAMA ; : Swedo SE, Lorcrd HL, Mittleman BB și colab Identificarea copiilor cu tulburări neuropsihiatrice autoimune pediatrice asociate cu infecții streptococice (PANDAS) ca marker asociat febrei reumatice Am J Psychiat ; : Capitolul Boli psihosomatice Alessandra N Kazura, Neil W Boris, Richard Dalton Ha reglarea fiziologică este influențată de starea psihologică a unei persoane; Multe funcții ale organelor și majoritatea afecțiunilor medicale sunt legate de stres Există multe exemple de afecțiuni cronice sau acute care se prezintă cu simptome somatice sub influența factorilor psihologici, de la bronhospasmul astmului până la erupțiile cutanate cincizeci Partea XXVI Probleme mentale manual (DSM) pentru sănătate mintală Asociația Americană de Psihiatrie recomandă ca bolile psihosomatice să fie împărțite în trei categorii principale Tulburările psihofiziologice apar atunci când un conflict psihologic duce la dezvoltarea sau exacerbarea unor boli somatice (astm, eczeme, urticarie) În ciuda faptului că o persoană? se observă manifestări somatice, cauza lor este asociată cu factori psihologici Tulburările somatoforme se manifestă prin plângeri somatice și/sau tulburări care nu sunt susceptibile de producție control, iar examenul fizic nu evidențiază simptome patologice sau starea somatică nu explică toate plângerile Aceste tulburări includ tulburarea dismorfică a corpului, tulburarea de conversie, ipocondria, tulburarea de somatizare și tulburarea somatoformă Tulburările histeroforme se manifestă prin simptome somatice și/sau psihologice controlate conștient Aceste afecțiuni apar la persoanele care caută să obțină un anumit beneficiu din boala lor Un exemplu de astfel de tulburare este sindromul Munchausen Nu este ușor să distingem o tulburare somatoformă de o tulburare histeroformă De regulă, simptomele sunt asociate cu conflictul subconștient, care ulterior duce la motivație patologică și manifestări clinice Există multe teorii care explică care factori influențează cel mai mult cauzele și evoluția tulburărilor psihosomatice Engel (Engel) a propus să considere aceste boli ca încălcări ale unei scheme de dezvoltare biopsihosociale bine organizate Temperamentul, influența mediului, natura materiei de creștere; unii dintre acești factori sunt mai influenți în funcție de situație În prezent, punctul de vedere că anumite tulburări se dezvoltă la indivizii unui anumit depozit nu a fost confirmat Cu toate acestea, conform unor rapoarte, tulburarea de somatizare și comportamentul antisocial apar în familii Este și mai dificil să documentezi influența factorilor psihologici asupra stării somatice și să identifici mecanisme de încredere ne dezvoltam pentru majoritatea acestor afectiuni De exemplu, o boala precum distrofia simpatica reflexa, care se manifesta prin dureri cronice la nivelul extremitatilor, scaderea temperaturii pielii, cianoza, poate raspunde la psihoterapie Cu toate acestea, în pediatrie nu există criterii pentru o evaluare adecvată care să permită o recomandare mai largă de psihoterapie pentru copiii cu boli somatice tulburare de conversie O scădere sau modificare a activității funcționale fără semne evidente de boală somatică este un tip de tulburare somatoformă care se manifestă de obicei la adolescenți sau adulți, dar este frecventă și la copii, tulburările de conversie încep de obicei brusc, sunt adesea asociate cu cauze externe și pot opriți brusc după o perioadă scurtă de timp Cele mai frecvente plângeri sunt de la mușchii striați și organele senzoriale, care sunt ținte pentru exprimarea conflictului psihologic Cel mai frecvent simptom de conversie este pseudoconvulsiile (crize pseudoepileptice) Pe lângă acestea, pot apărea orbire, paralizie, diplopie și tulburări de mers Starea somatică nu corespunde simptomelor patologice Anamneza dezvăluie adesea contactul cu o persoană care a suferit de o boală similară sau un episod de boală respiratorie acută La piciorul paralizat, reflexele tendinoase sunt evocate si corespund normei, iar la pacientii cu orbire isterica se pastreaza reflexele pupile la lumina Electroencefalografia video și determinarea post-convulsivă a prolactinei în sânge sunt metode de diagnostic importante pentru a distinge pseudoconvulsiile de la convulsii і la staniu Tulburările de conversie probabil nu sunt determinate genetic, dar tulburările de dispoziție și conflictele sunt adesea întâlnite la membrii familiei Factorii culturali influențează și ei boala, așa că înainte de a diagnostica tulburările de conversie, este necesar să vă familiarizați cu caracteristicile mediului social Studiile ulterioare arată că */ dintre copiii diagnosticați cu tulburare de conversie sunt diagnosticați ulterior cu o boală cronică Ipocondria se manifesta prin teama de o boala grava; tulburarea de somatizare este diferită Capitolul multe plângeri somatice combinate cu anxietate generalizată Ambele afecțiuni sunt, de asemenea, tulburări somatoforme Ipocondria și somaizarea, ca și tulburările de conversie, se caracterizează prin conflicte fiziologice sau psihologice inconștiente care sunt exprimate prin simptome somatice S-a dovedit că doar % dintre copii și adolescenți merg la medic, deoarece simptomele somatice în multe cazuri nu durează mai mult de săptămâni și totuși aceste tulburări se caracterizează prin perioade de exacerbare În special, durerile abdominale periodice reprezintă - % din motivele apelării unui medic pediatru, cefaleea - - %, iar diagnosticul este ajutat la stabilirea unui istoric detaliat și a examenului fizic Prevalența este estimată a fi de % la băieți și de % la fete care suferă de afecțiuni medicale În cele mai multe cazuri, convorbirile regulate cu medicul sunt eficiente, în timpul cărora medicul încearcă să liniștească părinții și copilul și să explice că aceste manifestări nu sunt periculoase; totuși, unii copii și părinți insistă asupra măsurilor de diagnosticare inutile Copii cu bo Un număr mai mare de plângeri, un nivel ridicat de anxietate și conflicte intra-familiale ar trebui să fie consultate de un psihiatru Sindromul Munchausen este o tulburare histeroformă în care părinții induc plângeri somatice copiilor lor și, în unele cazuri, își provoacă daune pentru a obține un anumit beneficiu pentru ei înșiși În unele cazuri, deteriorarea duce la moartea copilului (vezi Vol , Cap ) Simptomele pot varia: fractură, otrăvire, apnee cronică în somn, traumatisme neobișnuite Terapia include separarea copilului de părinți și observarea ulterioară, precum și identificarea cazurilor de intoxicație cronică la copil Tulburarea dismorfofoică se manifestă la pacienții cu plângeri ale unui defect fizic imaginar O preocupare obsesivă pentru handicapul fizic al cuiva este principala caracteristică a tulburării dismorfice corporale, adesea asociată cu distanțarea socială și disforia Prevalența la adolescenți și copii este necunoscută, dar studiile la adulți cu această tulburare au arătat debutul în adolescență (vezi și vol , cap ) Mai jos sunt prezentate câteva principii de bază pentru tratamentul copiilor cu tulburări psihosomatice Medicul trebuie să învețe despre bolile somatice suferite de copil, membrii familiei sale sau alte persoane din jurul său cu manifestări similare, deoarece aceste date pot servi ca criteriu de diagnostic al tulburării Cauzele posibile ar trebui căutate în istoria socială Este necesar să se clarifice utilizarea medicamentelor, schimbări de dispoziție, entuziasm Eficacitatea administrării placebo nu servește ca criteriu de diagnostic pentru tulburarea somatoformă în diferențierea de bolile s REM Descriere clinică Mutare din pat Activare/excitare autonomă Comportament stereotipic/repetitiv Pragul de trezire Somnolență diurnă asociată Caracteristică (în timpul episodului) Scăzut până la moderat Variabil; manifestări comportamentale complexe Ridicat; agitatie la trezire Absent Poate sa apara (in timpul episodului) Ridicat - extrem de mare Variabil Ridicat; agitatie la trezire Niciuna Uneori (post-episod) Moderat-ridicat Niciuna; puţine manifestări motorii Scăzut; dupa episod pacientul se trezeste, apare agitatie Disponibil, in caz de trezire nocturna prelungita Necaracteristic Variabil Caracteristic Ridicat; se trezeste dupa episod, constiinta confuza Posibil Amintirea pacientului a unui episod nocturn Absenta sau fragmentara Absenta sau fragmentara Adesea, vie Absenta Frecvență Frecvente ( % - cel puțin un episod; - % - cronice) Rare ( - %); % dintre pacienții cu somnambulism Apare foarte des Apare rar Antecedente familiale Adeseori pozitive Adesea pozitive Absent Juicable Notă: REM - somn REM, somn cu mișcări rapide ale ochilor; SWS înseamnă somn cu unde lente apar in primul an de viata si dispar de obicei la varsta de ani Aceste tulburări apar de obicei în timpul tranziției somn-veghe și sunt caracterizate prin mișcări stereotipe repetitive care implică grupuri mari de mușchi Deși uneori aceste tulburări sunt asociate cu întârzierea dezvoltării, în cele mai multe cazuri apar la copiii normali și nu provoacă daune fizice copilului Tratamentul se limitează de obicei la măsuri de liniștire a părinților Dormi în adolescență Deși tiparele de somn și tulburările de somn cele mai frecvente în timpul adolescenței seamănă cu cele ale copiilor mai mici și adulților, modificările fiziologice care apar în timpul pubertății și problemele psihologice comune adolescenței au ca rezultat faptul că somnul adolescentului are multe caracteristici unice Pentru a evalua contribuția acestor modificări fiziologice și psihologice, este important să le luăm în considerare în contextul reglării somnului uman secolului și principiile de bază care guvernează somnul și starea de veghe Primul principiu este legat de factorii care determină nivelul relativ de somnolență și veghe în timpul zilei; ei includ factori sau ritmuri circadiene interne (ceasul corporal) și factori homeostatici (lungimea și calitatea somnului anterior și durata perioadei de veghe de la ultima perioadă de somn) Există două perioade de somnolență maximă („declinul circadian”), în funcție de timpul și nivelul maxim de veghe din timpul zilei Gradul de somnolență în timpul „căderii circadiane” depinde și de nevoia relativă de somn la un moment dat (de exemplu, somnolența este crescută din cauza privării de somn) Ritmurile circadiene interne, la rândul lor, sunt oarecum influențate de stimulii temporali externi („chei”): ora mesei, ceasul deșteptător etc , dar sunt cei mai sensibili la semnalele luminoase (lumină/întuneric) la Capitolul care declanșează (lumina) sau suprimă (întunericul) producția de hormon melatonină Al doilea principiu important al reglarii somnului este legat de consecintele insatisfactiei cu nevoia de baza de somn Acesta din urmă depinde de mulți factori, inclusiv vârsta și cantitatea de somn pentru perioada anterioară Privarea cronică de somn duce la un deficit de somn („datoria”) Dacă deficitul de somn („datoria”) devine suficient de mare și nu este înlocuit voluntar, organismul poate răspunde la controlul voluntar hipertrofiat al stării de veghe cu scăderi periodice ale stărilor de veghe, stări de somnolență și somn scurt În plus, în timpul privării de somn, pot exista episoade repetate foarte scurte (de câteva secunde) de microsomn în timpul zilei, de care o persoană poate să nu fie conștientă, dar în aceste perioade poate exista o scădere semnificativă a nivelului de atenție și activitate Acest fenomen este o problemă deosebită la adolescenții care conduc mașini și merg cu motociclete (condus și dorm) Caracteristicile somnului la adolescenți Nevoia de somn la adolescenți nu diferă semnificativ de cea a copiilor prepubertali și este de aproximativ ore pe noapte Dimpotrivă, durata reală a somnului unei nopți la adolescenți este de aproximativ sau , ore, ceea ce duce în cele din urmă la o privare semnificativă de somn (se formează o „datorie” mare de somn) O parte din cauza somnului insuficient se datorează efectului pubertății asupra nivelului de melatonina și a ciclurilor circadiene somn-veghe, ceea ce duce la o întârziere relativă a fazei de somn În același timp, adormirea și trezirea vin mai târziu Nu doar că adolescenților nu le place să se culce devreme; Orele de începere la multe institute sugerează o trezire mai târzie dimineața În plus, mulți adolescenți au un model de somn-veghe semnificativ diferit în timpul săptămânii și în weekend Combinat cu tendința fiziologică de a reduce starea de veghe în timpul zilei în fazele mijlocii și târzii ale pubertății, aceasta duce la o creștere semnificativă a somnolenței, urmată de tulburări de dispoziție atenție, memorie, control al comportamentului și performanță școlară Adolescenții pot suferi, de asemenea, de numeroase tulburări de somn, dintre care unele sunt sub sunt prezentate în detaliu în alte capitole Cercetările sugerează că prevalența tulburărilor severe de somn în adolescență este mare ( %) și riscul poate fi și mai mare la adolescenții cu boli medicale și psihiatrice cronice Nu este surprinzător, tulburările de ritm circadian, în special sindromul de somn în fază întârziată des întâlnit în adolescență Efectul terapeutic se realizează uneori cu terapia cu melatonină și lumină puternică, care ajută la „setarea” ceasului intern La adolescenții cu o întârziere semnificativă a fazei de somn (mai mult de - ore), cronoterapia poate fi o tehnică eficientă în care timpul de adormire și de trezire este împins treptat înapoi până când momentul de adormire corespunde celui dorit Insomnia psihofiziologică (insomnia) - dificultatea de a adormi și/sau de a menține somnul - este frecventă și în adolescență Pacienții dezvoltă anxietate asociată cu dificultăți de a adormi sau de a menține somnul, care, la rândul său, crește și mai mult nivelul de veghe și previne somnul Terapia implică de obicei predarea adolescentului despre igiena somnului (vezi mai jos) Adolescentul este sfătuit să folosească patul doar pentru dormit și să se ridice imediat din pat dacă este imposibil să adoarmă (controlul stimulului), să limiteze timpul petrecut în pat la timpul real de somn (restricționarea somnului) În plus, adolescentul este învățat tehnici de relaxare pentru a reduce anxietatea Necesitatea de a lua somnifere este rară Principii de bază ale igienei somnului în adolescență: Trebuie să te culci și să te trezești cam la aceeași oră Timpul de adormire și de trezire nu trebuie să difere cu mai mult de oră în zilele de antrenament și de weekend Evitați somnul excesiv în weekend pentru a compensa lipsa de somn Somnul excesiv crește probabilitatea problemelor cu adormirea Dacă este nevoie de somn în timpul zilei, somnul în timpul zilei ar trebui să fie scurt (nu mai mult de oră) și să cadă în timp în primele ore ale după-amiezii Cu toate acestea, dacă există probleme de a adormi noaptea, somnul de zi poate doar exacerba aceste probleme și ar trebui evitate Partea XXVI Probleme mentale Petrece suficient timp în aer liber în fiecare zi Expunerea la lumina soarelui ajută la setarea corectă a „ceasului” intern al corpului nostru Trebuie să faci sport în mod regulat Activitatea fizică vă poate ajuta să adormiți mai repede și să dormiți mai adânc Patul trebuie folosit doar pentru dormit În pat, nu trebuie să citiți, să studiați literatură educațională, să ascultați muzică, să vă uitați la televizor etc - de minute înainte de culcare trebuie petrecut într-o atmosferă calmă În acest moment, vă puteți relaxa, vă angajați în activități calme și plăcute, precum citirea unei cărți sau ascultarea muzicii calmă; in acelasi timp, activitatea fizica si psihica este redusa, ceea ce ajuta organismul sa se refaca pentru a facilita adormirea În această perioadă, înainte de a merge la culcare, nu trebuie să vă pregătiți pentru studii, să vizionați filme incitante sau înfricoșătoare, să faceți sport sau alte activități care necesită multă energie Ar trebui să mănânci regulat și să nu te culci pe stomacul gol O masă ușoară înainte de culcare are un efect benefic, dar o masă copioasă cu oră înainte de culcare o poate perturba Evitați alimentele și băuturile cu cofeină (aceasta include cola și alte băuturi cu cofeină, cafeaua, ceaiul și ciocolata) între cină și ora de culcare Nu bea alcool Alcoolul perturbă somnul și te poate face să te trezești în timpul nopții Fumatul perturbă somnul Nu fumați cu cel puțin o oră înainte de culcare (sau mai bine, nu fumați deloc!) Nu luați somnifere, melatonină sau alte somnifere, decât dacă sunt recomandate în mod special de către medicul dumneavoastră Luarea acestor medicamente poate fi periculoasă pentru sănătatea dumneavoastră, iar problemele de somn reapar adesea după ce opriți somniferele Narcolepsia este o tulburare primară sub formă de somnolență excesivă în timpul zilei, a cărei frecvență este de , % în rândul americanilor Simptomele narcolepsiei apar adesea în timpul adolescenței, dar de obicei nu sunt recunoscute și diagnosticate până la vârsta adultă În aproximativ % din cazuri, indicațiile de narcolepsie sunt în istoricul familial al pacienților cu narcolepsie Narcolepsia secundară este posibilă după o leziune cerebrală traumatică sau pe fondul altor boli Principala și, de regulă, prima manifestare a narcolepsiei sunt episoade repetate de somn profund, care pot apărea atât în timpul odihnei, cât și în timpul activității (în procesul de a vorbi în timp ce mănâncă etc ) Aceste „atacuri de somn” pot fi foarte scurte (microsleeps), rezultând în primul rând deficite de atenție și tulburări de dispoziție Astfel, pacienții cu narcolepsie pot fi diagnosticați inițial cu o tulburare psihiatrică precum ADHD sau depresie Alte simptome care pot apărea cu narcolepsie includ catalepsia (pierderea bruscă generalizată sau parțială a tonusului muscular, de obicei ca răspuns la stimuli emoționali), hipnagogică (când adorm) și hipnopompică (la trezire), halucinații vizuale, auditive sau tactile, si paralizia somnului (pierderea temporara a controlului muscular voluntar) la adormire sau la trezire „Standardul de aur” pentru diagnostic este înregistrarea polisomnografică pe tot parcursul nopții, urmată de un test multiplu de latență a somnului Acest test include o serie de situații care provoacă somnul în care un pacient narcoleptic prezintă o scurtare anormală a perioadei de latență pentru adormire, precum și perioada de somn REM care apare imediat după adormire Tratamentul narcolepsiei implică de obicei o combinație de terapie medicamentoasă care vizează eliminarea somnolenței diurne (psihostimulante) și suprimarea somnului REM pentru a preveni atacurile de catalepsie „Sindromul picioarelor neliniştite”/tulburarea mişcării periodice a membrelor în timpul somnului – triangularea somnului cu disconfort adesea descris ca târât, predominant în extremităţile inferioare, în perioadele de odihnă şi inactivitate (de exemplu, adormire) şi ameliorată prin mişcare La copiii mici, aceasta se poate manifesta ca „durere în creștere” la nivelul picioarelor Aceste senzații neplăcute interferează cu somnul și adesea pacienții adorm foarte târziu Capitolul Sindromul picioarelor neliniştite pare să aibă o bază genetică; Factorii precipitanți includ creșterea cofeinei alimentare, deficiența de fier (feritină scăzută) și sarcina Deși prevalența „sindromului picioarelor nelinistite” la adolescenți este necunoscută, tulburarea este diagnosticată la aproximativ din de adulți Se crede că această boală este asociată cu o scădere a activității dopaminergice, astfel încât farmacoterapia, de regulă, include medicamente dopaminergice Aproximativ % dintre pacienți notează mișcări sacadate ritmice repetate ale extremităților inferioare în timpul somnului, numite mișcări periodice ale membrelor în timpul somnului Pacientul nu este de obicei conștient de aceste mișcări și că ele duc la fragmentarea somnului Atât sindromul picioarelor neliniştite, cât şi tulburarea de mişcare periodică a membrelor în timpul somnului pot duce la somnolenţă severă în timpul zilei, precum şi la neatenţie şi hiperactivitate Sindromul picioarelor neliniştite este un diagnostic clinic, iar un diagnostic de tulburare de mişcare periodică a membrelor în timpul somnului necesită un studiu polisomnografic pentru a înregistra mişcările ritmice caracteristice ale muşchilor anteriori ai gambei şi trezirile frecvente^ Examinarea copiilor cu tulburări de somn Evaluarea copiilor cu plângeri de tulburări de somn include o anamneză aprofundată pentru a identifica afecțiunile medicale care pot provoca tulburări de somn, inclusiv alergii, afecțiuni însoțite de durere acută sau cronică și terapie medicamentoasă concomitentă Istoricul dezvoltării copilului este important; relația dintre tulburările de somn și întârzierea severă a dezvoltării a fost menționată mai sus Scorul Pove Implicarea unui copil la școală, acasă și în alte locuri este cheia pentru identificarea tulburărilor de dispoziție, comportamentale și cognitive care rezultă din tulburările de somn O evaluare a caracteristicilor somnului unui copil, inclusiv durata, timpul de adormire și de trezire, se face cel mai bine cu un jurnal special de somn, în care părinții înregistrează principalele caracteristici ale somnului copilului în fiecare zi pe o anumită perioadă Analiza obiceiurilor de somn ale copilului, conținutul de cofeină * dieta, condițiile de mediu, în care copilul doarme (temperatura, zgomot etc ) poate ajuta la identificarea factorilor externi care contribuie la dezvoltarea problemelor de somn la copil Simptomele patologice observate noaptea pot indica o boală care stau la baza tulburărilor de somn, cum ar fi apneea obstructivă în somn (copilul sforăie puternic, gâfâie, există respirație convulsivă, transpirație) sau sindromul mișcării periodice a membrelor în timpul somnului (somn nelinistit, loviri repetate, mișcări sacadate ale membrelor) ) La examinarea unui copil cu tulburări de somn, doar în cazuri rare se recomandă studiul pe tot parcursul nopții, cu excepția sindromului de apnee obstructivă în somn (vezi vol , cap ) sau a mișcărilor periodice ale membrelor în timpul somnului, precum și în timpul somnului caz de manifestări neobișnuite ale tulburărilor paroxistice diurne sau somnolență diurnă inexplicabilă LITERATURĂ Carskadon M A, Wolfson A R , Acebo C et al Timpurile de somn ale adolescenților, sincronizarea circadiană și somnolența la o tranziție la primele zile de școală Sleep , ( ): - Dahl R E Narcolepsia la copii și adolescenți Child Adolesc Psychiatr Clin N Am , ( ): - Ferber R , Kryger M Principii și practica medicinei somnului la copil — Philadelphia: WB Saunders, F^ber R Evaluarea clinică a tulburărilor de somn la copii şi adolescenţi Child Adolesc Psychiatr Clin N Am ; ( ): - MindellJ A , OwendsJ A , Carskadon MA Trăsături de dezvoltare ale somnului Child Adolesc Psychiatr Clin N Am ; ( ): - Morrison D N McGee R , Stanton IV R Probleme de somn în adolescență J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; ( ): - National Sleep Foundation: Nevoile și modelele de somn ale adolescenților — Washington DC, ; www slcepfoundation org Picchietti DL, Walters A Sindromul picioarelor neliniştite şi tulburarea mişcării periodice a membrelor la copii şi adolescenţi Child Adolesc Psychiatr Clin N Am , ( ): - Rosen GM, Ferber R , Mahowald M IE Evaluarea para ■ sommas la copii Child Adolesc Psychiatr Clin N Am ; ( ): - Sheldon S H , Spire JP, Levy H În medicina somnului pediatric — Philadelphia WB Saunders Wise MS Narcolepsie din copilărie Neurologie ; (Supliment ): S S Wolfson AR Tipare de somn ale copiilor și adolescenților Tulburări de somn ; ( ): - Partea XXVI Probleme mentale Capitolul Obiceiuri patologice Neil W Boris, Richard Dalton Obiceiurile patologice includ comportamente repetitive, cum ar fi înclinarea capului, rotația trunchiului, suptul degetului mare, mușcatul unghiilor, smulgerea părului (tricotilomania), scrâșnirea dinților (bruxism), bătaia unei părți a corpului, manipularea părților corpului, vocalizări repetate, înghițire de aer (aerofagie) Acest grup include și ticuri - contracții involuntare în grupele musculare spasmodice Mulți copii de vârste diferite prezintă acțiuni repetitive obișnuite care pot fi considerate obiceiuri Sunt patologice kimiG depinde de gradul de activitate fizică, emoțională și socială a copilului Uneori, obiceiurile patologice imită comportamentul adulților din jur Multe dintre obiceiuri încep ca mișcări obișnuite, dar din anumite motive devin repetitive, își pierd sensul inițial De exemplu, un copil cu conjunctivită produce o cantitate mare de lacrimi, copilul le șterge constant, acoperindu-și ochii Această acțiune poate deveni repetitivă, fără legătură cu boala oculară și apoi persistă doar ca tulburare de comportament Astfel de simptome sunt adesea trecute cu vederea de către părinți și alți oameni din jurul lor Alte mișcări, precum întoarcerea ritmică a capului, lovirea de pereți, trec și ele neobservate de părinți, deoarece apar atunci când un copil mic este lăsat singur; aceste mișcări sunt necesare pentru ca copilul să-și îmbunătățească starea de spirit Mulți copii care se lovesc cu capul de pereți sau își întorc capul în mod repetat au deprivare emoțională sau retard mintal În orice caz, aceste mișcări reflectă disconfort intern Unii copii își răsucesc părul în jurul degetelor sau se joacă cu părți ale corpului Pe măsură ce se maturizează, ei pot învăța să controleze unele modele ritmice, mai ales atunci când sunt în societate Cu toate acestea, uneori, entuziasmul crește severitatea acțiunilor repetitive obișnuite Frecvența obiceiurilor patologice este necunoscută, acest lucru se datorează faptului că obiceiurile patologice sunt un grup eterogen de tulburări cu o cauză diferită Cursul tulburării variază, deși copiii cu retard mintal sunt mai rezistenți la tratament Scrâșnitul dinților, sau bruxismul, este o afecțiune destul de frecventă care poate începe în primii ani de viață; se remarcă relaţia acestuia cu anxietatea din timpul zilei Dacă bruxismul este ignorat, copilul dezvoltă probleme de mușcătură Ajutându-l pe copil să găsească modalități de a reduce anxietatea poate afecta și bruxismul, dar în prezent se lucrează puțin la tratamentul psihologic al bruxismului Părinții ar trebui să petreacă timpul înainte de culcare citind sau vorbind cu copilul lor, creând o stare de calm și confort - toate acestea contribuie la dispariția fricilor și resentimentelor care s-au acumulat în timpul zilei Copilul are nevoie de sprijin emoțional pe tot parcursul zilei În prezent nu se știe în ce măsură bruxismul este o afecțiune patologică În bruxismul cronic, o consultație de stomatologie în timp util este ocolită sud; trebuie sa tineti cont si de posibilitatea aparitiei b'-'li cronice in muschii fetei sau in articulatia temporomandibulara Suptul degetului mare este un fenomen normal la sugari și copii sub ani Copiii mai mari care își sug degetele pot avea o supramușcătură Ca și alte modele ritmice de comportament, suptul degetului este probabil o modalitate de a face mai ușor să adormi singur Cea mai bună strategie pentru sugerea degetului mare este de a oferi copilului un sprijin emoțional adecvat Părinții ar trebui să ignore sutul degetului mare, concentrându-se pe cât posibil pe aspectele pozitive ale comportamentului copilului lor Dacă părinții încearcă să suprime în mod activ acest obicei prost la un copil, atunci el trebuie să ofere ceva în schimb Utilizarea unor substanțe neplacute (de exemplu, muștar) pentru a suprima suptul degetului nu este suficient de eficientă și poate fi recomandată ca a doua linie de intervenție Tiki Ticurile sunt contracții repetate ale grupelor musculare sub influența semnalelor electrochimice din SNC Ticurile apar în mușchii feței, gâtului, umerilor, trunchiului și brațelor Ele pot arăta ca lingându-se buzele și strâmbându-se, ieșind în afară jaavg Obiceiuri patologice baterea limbii, clipirea ochilor, tusea etc Ticurile pot fi suprimate voluntar Ele trebuie diferențiate de crizele de tip petit mal sau de alte crize epileptice generalizate Crizele epileptice se caracterizează printr-o tulburare tranzitorie a conștienței în timpul clipirii sau linsului buzelor sau amnezie a întregului eveniment În unele cazuri, poate fi necesară electroencefalografia (EEG) pentru a diferenția între tulburarea de tic și epilepsie Ticurile trebuie distinse de hiperkinezie și distonie; acest lucru este ajutat de dispariția lor în somn și de capacitatea de a le controla în mod conștient pentru o perioadă scurtă de timp Cu toate acestea, este foarte dificil să suprimați ticurile pentru o lungă perioadă de timp În unele cazuri, ticurile sunt trecatoare; în alte cazuri, dezvoltarea ticurilor în timp este asociată cu numirea de agonişti dopaminergici (psihostimulanţi) iar retragerea medicamentelor de obicei, dar nu întotdeauna, duce la remiterea ticurilor Studiile clinice confirmă că la aproximativ % dintre pacienți, ticurile nu reapar după utilizarea repetată a psihostimulatoarelor Studiul EEG și testarea abilităților cognitive nu relevă nicio diferență între pacienții cu ticuri și grupul de control Mulți copii cu ticuri motorii simple nu necesită tratament, iar corectarea tulburărilor precum disfuncția neuropsihologică, inadaptarea școlară și stima de sine scăzută poate fi recomandată Toate aceste probleme combinate sunt supuse influenței psihoterapeutice Sindromul Gilles de la Tourette apare cu o frecvență de , la de persoane; mai des debugirjeet în copilărie La % dintre pacienții cu syn, tunetul lui Tourette, primele simptome apar înainte de vârsta de ani Acestea sunt ticuri motorii și vocale cronice (ambele trebuie să fie prezente pentru un diagnostic) În cele mai multe cazuri, există ticuri polimorfe sau fenomene vocale complexe precum lătratul și mormăitul În cazuri rare, se strigă cuvinte obscene Sindromul Tourette este mai frecvent la rudele de gradul I cu aceeași afecțiune decât în populația generală; băieții se îmbolnăvesc de - ori mai des decât fetele Europenii se îmbolnăvesc mai des decât reprezentanții altor rase Copiii cu sindrom Tourette suferă adesea de o inadaptare combinată comportamentală, emoțională și școlară În special, acești copii prezintă un risc mai mare de a dezvolta obsesiv tulburare compulsivă (TOC), ADHD și comportament deviant Faptul că sindromul Tourette este foarte des asociat cu aceste tulburări psihice sugerează o disfuncție a acelorași zone ale creierului Deși etiologia sindromului Tourette este necunoscută, au fost sugerați factori genetici, neurobiologici, psihologici și de mediu Conform datelor neuroimagistice, nu există o asimetrie normală a striatului Odată cu numirea psihostimulanților, ticurile se exacerba, ceea ce demonstrează participarea neuronilor dopaminergici la dezvoltarea tulburării de tic și a sindromului Tourette Tomografia computerizată cu emisie de foton unic (SPEC G) dezvăluie o disfuncție a receptorilor de dopamină În plus, se știe că, la fel ca și în cazul TOC, la unii copii, dezvoltarea bruscă a sindromului Tourette la vârsta prepuberală se datorează tulburării autoimune și neuropsihiatrice a copilăriei asociate cu infecția streptococică (PANDAS), în care se grupează anticorpi Un streptococ reacţionează încrucişat cu neuronii bazali, ganglionii, provocând simptome caracteristice PANDAS trebuie suspectat dacă simptomele sindromului Tourette sunt observate la un copil la scurt timp după faringită În cele mai multe cazuri, ticurile sau obsesiile apar după episoade repetate de infecție Prezența PANDAS j la un copil este indicată de antecedente (amigdalita) și titruri mari de antistreptolizină O Tratamentul PANDAS include terapia cu antibiotice pentru suprimarea infecției streptococice și prevenirea exacerbărilor În momentul infecției acute, imunoglobulina intravenoasă și chiar plasmafereza pot fi utilizate în cazurile de boală severă, dar nu există date despre eficacitatea acestor metode În unele cazuri, boala Lyme (borrelioza) poate debuta cu manifestările clinice ale sindromului Tourette (vezi Vol , Cap ) Mulți factori de mediu, cum ar fi stresul emoțional, influențează evoluția ticurilor și sindromul Tourette Datele cercetărilor de laborator sunt nespecifice; modificări nespecifice EEG se găsesc la % dintre pacienți Există, de asemenea, diverse modificări ale neurotransmițătorilor și metaboliților acestora, subscale verbale ale testelor psihometrice Tratamentul sindromului Gilles de la Tourette este prescris numai după un studiu amănunțit al unor astfel de tulburări combinate la un copil precum ADHD, TOC Partea XXVI Probleme mentale sau comportament deviant; sunt luate în considerare beneficiile și efectele secundare ale medicamentelor În general, este necesară doar terapia comportamentală de susținere Există organizații comunitare care oferă sprijin social copiilor și familiilor acestora, cum ar fi Asociația Sindromul Tourette Terapia medicamentoasă este prescrisă dacă ticurile interferează cu capacitatea socială sau de învățare Există mai multe puncte de vedere opuse asupra grupului de medicamente care este medicamentul de alegere Cu toate acestea, studiile controlate cu placebo au arătat că antipsihoticele sunt cele mai eficiente Antagoniştii dopaminergici haloperidolul şi pimozida reduc frecvenţa ticurilor la % dintre pacienţi Din cauza potențialului de efecte secundare severe ale ambelor medicamente, mulți clinicieni preferă acum noile antipsihotice risperidona și olanzapina Clonidina, un agonist a , are, de asemenea, efect, conform studiilor Cu toate acestea, sedarea și scăderea tensiunii arteriale (TA) sunt ■ efecte secundare frecvente ale clonidinei; rolul guanfacinei (tenex), în care sedarea este mai puțin pronunțată, nu a fost dovedit (vezi pct ) Conform cercetărilor actuale, toxina botulină poate fi utilizată pentru a trata ticurile motorii Unii copii cu sindromul Tourette au nevoie de medicamente pentru a gestiona simptomele obsesiv-compulsive, pentru a îmbunătăți atenția și pentru a corecta impulsivitatea Din păcate, psihostimulanții administrați copiilor cu ADHD și sindromul Tourette pentru a trata hiperactivitatea și deficitul de atenție agravează ticurile Prin urmare, atunci când prescrie un tratament medicamentos pentru ADHD, medicul trebuie să cântărească argumentele pro și contra în legătură cu potențialul efect negativ al psihostimulanților asupra ticurilor Sindromul Tourette poate dura toată viața; studiile arată că adolescența și adulții tineri experimentează o regresie semnificativă a simptomelor în aproximativ / din cazuri LITERATURĂ Coffey BJ Biederman J , Geller DA și colab Cursul tulburării Tourette O revizuire a literaturii Hard Rev Psychiatry ; : - Cohen D,, Leckman J Psihopatologia dezvoltării și neurobiologia sindromului Tourette J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : - Promovați LG Obiceiuri nervoase și comportamente stereotipate la copiii preșcolari J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : - Leonard HL, Swedo SE Pediatric autoimmune neuropsy-chiatric disorders associated with streptococcal infection (PANDAS)/ Internațional Journal of Neuropsychophar-macotogy ; : - March JS, Leonard H I Tulburări obsesiv-compulsive și copii și adolescenți: O revizuire a ultimilor ani J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : - MuUer-Vahl KR, Rerdmg G, Kolbe H și colab Imagistica receptorului de dopamină D m sindromul Gilles de la Tourette Acta Neural Scand ; : Sallee FR, Nesbitt L , Jackson C et al Eficacitatea relativă a haloperidolului și pimozidei la copii și adolescenți cu tulburare Tourette Am I Psychiatrv ; : - Scahill L , Chappell PB, King R A și colab Tratamentul farmacologic al tulburărilor de tic Child Adolesc Psychiatr Clin N Am ; : - Capitolul Tulburări de anxietate Brian Stafford, Neil V Boris, Richard Dalton Anxietatea are semnificație evolutivă și este un fenomen normal Anxietatea se caracterizează printr-o componentă fiziologică, care este cauzată de sistemul nervos autonom, și una comportamentală, care se manifestă prin depresie și scăderea activității Când anxietatea devine prea pronunțată, afectează contactele sociale și dezvoltarea normală, așa că medicul trebuie să diagnosticheze prompt și să înceapă tratamentul acestei afecțiuni Tulburarea de anxietate de izolare, fobia socială cu debut în copilărie, tulburarea de anxietate generalizată, TOC, fobiile, tulburarea de stres post-traumatic (PTSD) și atacurile de panică sunt toate asociate cu anxietatea generală sau specifică asociată adesea cu situații premorbide În general, grupa tulburărilor de anxietate este cea mai frecventă patologie psihică în copilărie: datele epidemiologice indică faptul că tulburările de anxietate apar la copii Capitolul - % dintre copii și adolescenți Ele coexistă adesea cu boli psihiatrice (inclusiv tulburări de anxietate secundare; și adesea interferează semnificativ cu activitățile zilnice ale pacientului Deoarece anxietatea este normală, iar atunci când crește, provoacă tulburări de comportament, medicul pediatru trebuie să facă distincția între încălzirea normală și cea patologică Din fericire, anxietatea scade adesea pe măsură ce îmbătrânim De exemplu, cele mai multe frici și griji apar la sugari la vârsta de - luni Studiile arată că anxietatea asociată cu situații nefamiliare (teama de noi stimuli combinată cu excitarea fiziologică) apare la - % dintre copiii cu vârsta de luni Mulți dintre acești copii nu dezvoltă mai departe niveluri semnificative clinic de anxietate care pot duce la probleme de comportament Cu toate acestea, datele din studiile de urmărire pe termen lung arată că apariția unor tulburări de anxietate semnificative clinic necesită nu atât un istoric familial de tulburare de anxietate, cât și probleme sociale la mamă Dacă copilul este neliniștit și greu de examinat în timpul examinării de către medic pediatru, în viitor, un nivel crescut de anxietate ar trebui exclus de la el La preșcolari, fricile specifice față de întuneric, animale și situații imaginare sunt tipice Anxietatea legată de perturbarea rutinei zilnice, dorința de imuabilitate a rutinei (așa-numitul fenomen „doar asta este corect”) capătă adesea caracterul unei tulburări de anxietate la vârsta preșcolară Capacitatea părinților de a calma și susține copilul îl ajută să treacă în siguranță de această perioadă Deși majoritatea copiilor la vârsta școlară încetează să se mai teamă de situații fictive, ca în copilăria timpurie, în unele cazuri aceste temeri sunt înlocuite cu teama de a se face rău, etc Anxietatea socială și anxietatea generalizată (despre școală, prieteni și familie) sunt frecvente în adolescenti Unele tulburări de anxietate sunt influențate în grade diferite de factori genetici sau temperament, în timp ce altele sunt cauzate de alți factori care sunt de obicei greu de constatat De exemplu, frica de necunoscut la începutul secolului al XIX-lea este un precursor al fobiei sociale, anxietate generalizată și mutism selectiv TOC și alte tulburări asociate cu un comportament asemănător TOC, cum ar fi sindromul Tourette și alte tulburări de ticuri, au o bază genetică (vezi capitolul ) Factorii de mediu, cum ar fi relațiile părinte-copil și traumele, sunt mai susceptibili de a contribui la tulburarea de anxietate de izolare și PTSD Chiar și în acele tulburări, al căror debut este asociat cu factorii de mediu, caracterul și relațiile cu părinții formează trăsăturile comportamentului patologic chiar înainte de dezvoltarea bolii Tulburarea de anxietate de izolare se caracterizează prin temeri neplauzibile și cronice de vătămare în absența celor dragi (de exemplu, copiilor le este frică să meargă singuri la școală, să doarmă dacă părinții lor nu sunt prin preajmă); evitarea cronică a singurătății, coșmaruri, numeroase plângeri somatice și de dispoziție scăzută Primele manifestări clinice ale acestei tulburări pot să nu fie vizibile până în clasa a III-a sau a IV-a De obicei boala se dezvoltă după o vacanță, o perioadă în care copilul a fost acasă din cauza bolii, sau modificări în relațiile de familie din cauza bolii, divorțului sau altor factori În multe cazuri, părinții nu își pot întoarce copilul la școală În astfel de situații, pediatrii ar trebui să excludă depresia sau anxietatea la părinți Tratamentul parental sau terapia de familie este adesea necesar pentru a trata cu succes un copil cu tulburare de anxietate de izolare Un procent mare de copii cu tulburare de anxietate de izolare experimentează atacuri de panică în timp ce sunt departe de părinți Au un risc crescut de a dezvolta tulburare de panică în timpul adolescenței În cazul în care un copil este diagnosticat cu o exacerbare a anxietății severe, sunt indicate anti-drapanele sau anxioliticele Studiile comparative ale antidepresivelor triciclice (de exemplu, imipramină) și benzodiazepinelor (de exemplu, clonazepam) au arătat că aceste medicamente sunt ineficiente, terapie comportamentală individuală și/sau de grup, dar o atenție deosebită trebuie acordată relațiilor din cadrul familiei Fobia socială cu debut în copilărie se caracterizează prin anxietate severă în general Partea XXVI Probleme mentale în lăcașuri de cult (inclusiv școală), conducând la excluziune socială Acești copii și adolescenți comunică adesea doar cu membrii familiei lor și cu cunoscuții apropiați Cursul bolii este variabil, iar un prognostic favorabil nu este exclus Cu toate acestea, unii copii experimentează un disconfort semnificativ din cauza incapacității lor de a stabili contactul cu semenii și, prin urmare, necesită tratament Încărcarea istoriei familiei este neobișnuită pentru copiii cu fobie socială Medicamentele de elecție sunt ISRS Buspirona, alprazolamul și fenazepamul pot fi, de asemenea, eficiente, dar sunt mai puțin bine studiate și nu sunt de prima alegere (vezi pct ) Fobiile școlare (refuzul de a merge la școală) sunt combinate cu tulburarea de anxietate izolată și fobia socială Ele reprezintă - % din toate reclamațiile cele mai frecvente adresate medicului pediatru Copiilor mici le este adesea frică să-și părăsească părinții, ceea ce este adesea combinat cu îngrijorarea pentru sănătatea lor (tulburare de anxietate de izolare) Copiii mai mari au mai multe șanse să aibă temeri de a fi diferiți sau amuzanți în ochii celorlalți (fobie socială) Plângerile somatice sunt frecvente, în special durerile abdominale și cefaleea % dintre copiii care refuză să meargă la școală au simptome depresive clinice și subclinice Tensiunile cu părinții sau indicii dure ale conflictelor intra-familiale, cum ar fi certuri, divorțuri și alte probleme grave, duc la un atom de dezordine Terapia pentru fobia școlară ar trebui să vizeze normalizarea relației copiilor cu părinții lor și chiar să includă psihoterapia familială De asemenea, este necesar să se lucreze cu profesorii, care ar trebui să acorde o atenție deosebită copiilor cu anxietate În cazuri tipice, este eficient să comunici cu părinții într-un mediu calm, când în fiecare zi însoțesc copilul la școală și îl întâlnesc de la școală Dacă, în ciuda terapiei, refuzul de a merge la școală persistă, este indicată consultarea unui medic psihiatru infantil Copiii mici cu tulburări afective au un prognostic bun; la adolescenții cu debut treptat al bolii sau severitatea plângerilor somatice, prognosticul este mai grav Mutismul selectiv (numit anterior mutism selectiv) este o afecțiune care a fost recent definită ca fobie socială cu afectare socială marcată copii cu selectiv Mutismul vorbește aproape exclusiv acasă și nu o poate face în alte locuri, de exemplu, la școală, la grădiniță, în vizită la rude Dezvoltarea bolii este influențată de unul sau mai mulți factori de stres, cum ar fi mutarea la o nouă școală, conflictul cu părinții sau frații, toate acestea ducând la faptul că un copil care a învățat deja să vorbească devine tăcut Fluoxetina este cea mai eficientă pentru tratarea copiilor simptomatici care merg la școală (vezi pct ) Tulburarea de panica este un sindrom de episoade recurente de frica intensa sau disconfort in timpul carora apar tulburari fizice si psihologice Simptomele fizice includ palpitații, transpirație abundentă, tremur, dificultăți de respirație, dureri în piept, greață și amețeli Un atac de panica poate fi considerat un atac respirator acut la copii, care se manifesta prin stop respirator fara febra, frisoane si stridor Simptomele psihologice asociate includ frica de moarte, pierderea controlului Tulburarea de panică apare rar înainte de adolescență, cu un debut maxim între și ani Predv; Rezultatele puternice din studiile la adulți arată că reactivitatea autonomă și anxietatea sunt factori predispozanți pentru dezvoltarea tulburării de panică Un nivel ridicat de atacuri de panică este, de asemenea, direct legat de pubertate Unii adolescenți cu tulburare de panică pot dezvolta agorafobie - o teamă obsesivă - frică de spații deschise Nici tulburarea de panică, nici agorafobia nu au fost bine studiate la copii și adolescenți Ca și în cazul adulților cu tulburare de panică, ISRS-urile sunt cele mai eficiente în tratarea adolescenților (vezi pct ) Copiii care suferă de tulburare de anxietate generalizată experimentează adesea sentimente (temeri) neplauzibile (iraționale, nerealiste) cu privire la evenimentele viitoare sau propriile acțiuni din trecut Prezintă de obicei plângeri somatice, sunt fixați pe experiențele lor, sunt foarte timizi, au nevoie adesea de sprijin psihologic și de confort, le este greu să se relaxeze Debutul poate fi treptat sau brusc, dar boala este rar observată înainte de pubertate Băieții și fetele sunt uimiți Capitolul cu aceeași frecvență, prevalența tulburării în rândul adolescenților este de , % Tulburarea de anxietate generalizată este diagnosticată predominant la copiii cu pielea albă din clasele sociale mijlocii și mijlocii-înalte Copiii cu tulburare de anxietate generalizată sunt de obicei candidați pentru terapia cognitiv-comportamentală, în unele cazuri poate fi indicat un curs de terapie cu buspirone sau ISRS Este important să diferențiem tulburarea de anxietate generalizată de gândurile intruzive repetitive specifice care intră în minte (obsesii) și ritualurile sau mișcările repetitive cauzate de anxietate (compulsii) Cel mai adesea, obsesiile sunt asociate cu teama că ceva teribil este pe cale să se întâmple și nevoia de rutină și uniformitate să rămână aceleași Cele mai comune obsesii includ spălarea mâinilor, fixarea părului, asigurarea că ușa este încuiată și atingerea obiectelor În situații stresante (când copilul se duce la culcare sau se pregătește de școală), unii copii ating anumite obiecte, spun anumite cuvinte, se spală pe mâini în mod repetat TOC este diagnosticat atunci când gândurile și ritualurile obsesive sunt tulburătoare, consumatoare de timp sau interferează cu activitățile profesionale sau sociale ale pacientului Scala Yale-Brown pentru TOC pentru copii (C-YBOCS) și Inventarul tulburărilor de anxietate din copilărie (ADIS-C) sunt metode semnificative și fiabile din punct de vedere diagnostic pentru identificarea pacienților cu TOC Scala C-YBOCS ajută la evaluarea dinamicii stării în timpul terapiei Neuroimaginile dezvăluie anomalii în lobii frontali, ganglionii bazali și căile lor de asociere TOC poate apărea în timpul anilor preșcolari sau se poate dezvolta brusc la o vârstă mai înaintată Studiile controlate au dovedit eficacitatea atât a farmacoterapiei, cât și a terapiei cognitiv-comportamentale pentru TOC Toate medicamentele din clasa SSRI s-au dovedit a fi eficiente, iar fluvoxamina și sertralina sunt aprobate pentru utilizare de Food Ju pe de altă parte, din cauza ostilității ascunse din cauza privațiunii din familie, ca urmare a atitudinii crude și neglijente față de copil și a rupturii intrafamiliale relatii Acești copii mici pornesc incendii în casele lor La adolescenți, aprinderea unui incendiu (incendiare) este o infracțiune care decurge adesea din experiențele traumatice asociate cu conflictele familiale Adolescenții organizează adesea grupuri mici pentru a organiza incendii, al căror scop este răzbunarea față de școală și autoritățile publice Acest comportament al copiilor necesită intervenția activă a părinților În cele mai multe cazuri, este indicată și consultarea unui psihiatru În multe cazuri, o combinație de terapie de familie, terapie individuală care vizează construirea unui parteneriat de încredere cu pacientul, educația parentală și intervenții comunitare sunt necesare pentru a influența semnificativ comportamentul unui copil sau adolescent Cu toate acestea, incendierea recurentă în copilărie este dificil de tratat Mulți delincvenți care au comis incendiu ca adulți au participat și la incendii ca și copii Deși nu există o teorie care să dezvăluie toate aspectele naturii și cauzelor comportamentului antisocial, au fost identificate ideile factorilor de risc în raport cu caracteristicile personalității atât ale pacientului, cât și ale părinților acestuia Studiile care implică copii sau gemeni adoptați sugerează că atât factorii genetici, cât și caracteristicile creșterii copilului în familie contribuie la dezvoltarea comportamentului agresiv Studiile controlate au arătat că copiii al căror tată biologic a manifestat un comportament antisocial sunt mai predispuși la acesta în viitor decât atunci când un astfel de comportament a fost observat la tatăl adoptiv Cu toate acestea, cel mai mare risc de comportament antisocial în viitor a fost observat dacă comportamentul antisocial a fost observat atât la tatăl biologic, cât și la tatăl adoptiv al copilului Factorii socioculturali, temperamentul, anumite afecțiuni psihiatrice și deficiențe cognitive pot fi, de asemenea, factori predispozanți pentru comportamentul antisocial Agresivitatea este un simptom grav asociat cu un risc semnificativ de complicații și mortalitate ridicată în copilărie Datele disponibile sugerează că agresivitatea devine adesea permanentă în timp Este posibil ca copiii să nu „depășească” această formă patologică de comportament, prin urmare, cu un comportament agresiv persistent, este indicată intervenția terapeutică precoce Tendința spre comportament agresiv are moșteniri! pe bază diferită, deși factorii de mediu pot provoca agresivitate la copiii predispuși Atât situațiile stresante pe termen lung, cât și pe termen scurt din familie pot crește agresivitatea la copii De exemplu, agresiunea la vârsta școlară se corelează cu dizarmonia relațiilor intra-familiale (certe în familie), crime și boli mintale, precum și nașterea unui copil în adolescență sau la o femeie necăsătorită Aproape întotdeauna se observă că băieții sunt mai agresivi decât fetele La multe animale, introducerea hormonilor sexuali masculini la femela duce la un comportament mai agresiv Se arată relația de natură dificilă și agresivitate în viitor, deși există dovezi că astfel de copii au adesea părinți prea stricti În această situație, se formează un cerc vicios, care duce la o agresivitate crescută Copiii agresivi nu învață adesea normele sociale și reacționează atât față de semeni, cât și față de părinți cu o cruzime inadecvată Cu toate acestea, discordia și agresivitatea în familie contribuie cu siguranță la formarea ai ressic la copii În practica clinică, este foarte important să se identifice cauzele și motivele agresiunii la copii Agresivitatea poate fi îndreptată în primul rând spre atingerea unui scop sau poate servi ca manifestare a cruzimii, a nevoii de a provoca durere fizică și psihologică Copii cruzi (fără inimă, insensibili) care nu simt simpatie (compasiune) pentru alte persoane care manifestă adesea manifestări de agresivitate necesită consultație Acești copii prezintă un risc ridicat de dificultăți de învățare Deoarece problemele de învățare sunt frecvente la copiii agresivi, este nevoie de screening pentru a identifica aceste tulburări la această categorie de pacienți Partea XXVI Tulburări mintale I noe și/sau tulburare de conduită Unii copii impulsivi agresivi pot avea tulburare bipolară - în analiza acestor copii se notează fluctuații ciclice la noi, megalomanie sunt indicii unei tulburări | istoric familial de stare de spirit Manifestările de comportament agresiv persistă cu relativă constanță la băieții I de la preșcolar până la adolescență; la un băiat cu un nivel pronunțat de agresivitate la vârsta de - ani, există o probabilitate mare de a persista comportamentul agresiv în adolescență, mai ales în absența unei intervenții eficiente a membrilor primei familii Aspectele legate de vârstă ale progresiei agresiunii în rândul fetelor sunt mai puțin studiate În copilăria timpurie, agresiunea fizică la fete este mult mai puțin frecventă decât la băieți Pe de altă parte, toronele, componente ale comportamentului violent (coercitiv) în comunicarea interpersonală, în special în relațiile cu semenii, sunt adesea întâlnite | în rândul fetelor și pare a fi asociat cu agresivitatea cu o componentă fizică mai pronunțată în adolescență (de exemplu, luptă, furt etc ) Copiii care percep modele de comportament agresiv din programele de televiziune și jocurile pe calculator se comportă mai agresiv decât copiii care nu sunt familiarizați cu aceste medii (vezi vol , cap ) Furia și agresivitatea părinților și pedepsele fizice severe formează un tipar de comportament pe care copiii îl pot imita atunci când sunt răniți fizic sau psihologic (când se simt jigniți) După cum a observat Lewis, abuzul părinților asupra unui copil poate fi transformat în generațiile ulterioare în mai multe modele de comportament: copiii imită agresiunea la care au fost martori; abuzul poate duce la afectarea creierului (care, la rândul său, predispune copilul la furie și cruzime); ca urmare a abuzului asupra copiilor, el adoptă adesea acest tipar de furie Tulburarea de conduită este o unitate nosologică specifică care se manifestă sub forma mai multor forme diferite de comportament antisocial: furt, minciună, incendiere, absența școlii, pagubă proprietății, cruzime față de animale, violență, folosirea armelor în luptă, cerșetorie, cruzime fizică Capitolul față de oameni și încercări repetate de a fugi de acasă Diagnosticul unei tulburări de conduită presupune persistența acestui tipar de comportament timp de cel puțin luni Simptomele acestei tulburări se găsesc la pacienții Uz-Vg din clinicile de psihiatrie pentru adolescenți Diagnosticul de tulburare de opoziție deviantă se face pentru tulburări de comportament mai puțin severe decât pentru tulburarea de conduită: izbucniri de furie, tendință constantă de a certa, negarea deschisă a normelor sociale, blamarea constantă a altor persoane, afectul de furie și resentimente, rău (înțepătură) , răuvoitor) și comportament răzbunător și folosirea frecventă a înjurăturii Unii copii pot avea simptome ale tuturor celor trei tulburări de comportament: ADHD, tulburare deviantă de opoziție și tulburare de conduită De exemplu, copiii și adolescenții Y cu diagnostic psihiatric tratați în clinici publice sunt diagnosticați cu comportament de opoziție; copiii cu ADHD sunt mult mai probabil să îndeplinească criteriile pentru tulburarea deviantă opozițională decât copiii cu alte tulburări Majoritatea copiilor care îndeplinesc criteriile de diagnostic pentru tulburarea de comportament perturbator nu sunt diagnosticați cu alte tulburări Factorii de risc (de la copil, părinți și mediu) asociați cu tulburarea de conduită sunt similari cu cei menționați anterior asociați cu comportamente antisociale și agresive specifice Comportamentul agresiv apare ocazional la diferite generații ale aceleiași familii Neglijarea responsabilităților parentale, precum și o atmosferă de disciplină prea strictă în familie, sunt asociate cu dezvoltarea tulburării de conduită în copilărie Se observă că părinții copiilor cu tulburări de conduită manifestă mai puțină dragoste și căldură, sprijin și înțelegere față de copiii lor Cu toate acestea, doar */ dintre copiii cu această tulburare dezvoltă tulburare de personalitate antisocială la vârsta adultă Acțiunile criminale la un adult sunt precedate de debutul precoce al unei tulburări de conducere, multe episoade și polimorfism de comportament antisocial, acte criminale ale părinților și o încălcare a relațiilor de familie La mulți copii ( - %), comportamentul de opoziție se poate manifesta sub formă de pasiv comportament agresiv La acești copii, cruzimea este nedirecționată și se exprimă ca lentoare, încăpățânare și confruntare (opoziție) Părinții se plâng adesea că astfel de copii nu îi aud și nu răspund la întrebări repetate Acești copii au adesea performanțe școlare slabe Copiii se pot angaja în mod conștient în strategii de comportament pasiv-agresiv dintr-o varietate de motive: pentru a câștiga independență atunci când sunt dependenți, pentru a ascunde stima de sine scăzută, pentru a menține controlul și independența în situații de frică și anxietate și pentru a riposta Acestor copii le este frică să manifeste în mod direct încredere în sine, agresivitate și ostilitate Modul în care părinții își tratează copilul în aceste cazuri este adesea caracterizat de intimidare, critică și inconstanță sau, pe de altă parte, posibilă îngăduință (toleranță excesivă, condescendență) și permisivitate Tratament Multe abordări terapeutice diferite sunt utilizate în tratamentul copiilor și adolescenților cu comportament agresiv, tulburare de conduită și tulburare de comportament deviant opozițional Terapia individuală se bazează pe stabilirea unui contact de încredere și crearea de parteneriate cu copilul, rezolvarea problemelor conflictuale, cu toate acestea, terapia individuală nu este întotdeauna eficientă pentru rezolvarea problemelor comportamentale Terapia de grup este un tratament promițător pentru adolescenții cu probleme de comportament Copiii mai mici beneficiază de terapia de gestionare a furiei Antrenamentul abilităților de rezolvare a problemelor include simulări, jocuri de rol și activități practice pentru a ajuta copiii să dezvolte relații interpersonale mai bune Această metodă este uneori eficientă în modificarea unui stil patologic de relații și comportament S-au obținut rezultate bune în aplicarea programelor pentru părinți, în cadrul cărora aceștia au fost instruiți direct pentru a stabili norme prosociale de comportament în familie și restricții rezonabile asupra formelor de comportament distructive nedorite În cazurile de comportament pasiv-agresiv, părinții sunt încurajați, de exemplu, să stabilească limite și așteptări clare în raport cu copilul și să ajungă la un acord cu copilul în ceea ce privește sarcinile și responsabilitățile care sunt importante pentru el După aceea, dorința copiilor Partea XXVI Probleme mentale În ceea ce privește îndeplinirea sarcinilor, supunerea, încrederea în sine și independența dependente de vârstă sunt încurajate și recompensate Terapia multisistem și intrafamilială care implică pacientul, părinții săi, frații, semenii acestuia, precum și colegii de clasă, vecinii și alte persoane din jurul său s-a dovedit a fi eficientă în tratamentul tulburărilor agresive și de conduită la copii și adolescenți Această abordare stratificată este condusă de date privind riscul variat de mediu asociat cu tulburarea de conduită Farmacoterapia pentru agresivitate sau comportament distructiv și antisocial este în general utilizată ca adjuvant la terapia de familie, educația parentală sau terapia multisistem Există puține dovezi care să susțină eficacitatea farmacoterapiei în monoterapie în reducerea agresivității persistente, a comportamentului de opoziție sau antisocial Cu toate acestea, la copiii cu predispoziție biologică (tulburare psihotică recurentă, tulburare de deficit de atenție), ameliorarea poate apărea cu terapia medicamentoasă rațională Nu au fost dezvoltate medicamente specifice pentru tratamentul comportamentului antisocial Litiu, antipsihotice, anticonvulsivante (acid valproic), c-agonişti (clonidină) pot reduce agresivitatea la unii pacienţi; cu toate acestea, aceste medicamente pot provoca reacţii adverse grave (vezi pct ) La unii copii, tulburările de comportament sunt atât de severe încât tratamentul într-un spital de psihiatrie este necesar pentru un rezultat cu succes al terapiei LITERATURĂ Academia Americană de Psihiatrie a Copilului și Adolescentului: Parametrii de practică pentru evaluarea și tratamentul copiilor și adolescenților cu tulburări de conduită J Am Acad Child Adolescent Psychiatry ; (Supliment): S- S August GJ, Realmuto GM, Joyce G et al Persistența și rezistența tulburării de opoziție sfidătoare într-un eșantion comunitar de copii cu ADHD J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : - Conseur A , Rivara FP, Bamoski R et al Factori de risc matern și perinatali pentru delincvența ulterioară Pediatrie ; : - DiMario FJJr Studiu prospectiv al copiilor cu vrăji cianotice și palhd de ținere a respirației Pediatrie ; : - Henneggler SW, Schoenwald S K , PickrelS AG Tratamentul multisistemic al comportamentului antisocial m Copii și Adolescenți — New York: Guilford, Kfzdin A, Tratament pentru copiii agresivi și antisociali Child Adolesc Clin N Am - : - Leiberman A F Viața emoțională a copilului mic—New York: Simon și Schuster, Lewis D O Tulburări de conduită În: Psychiatric Disorders in Children and Adolescents / B Garfinkel, G Carlson, E Weller (eds) - Philadelphia: WB Saunders RutterM Introducere: Concepte de comportament antisocial, de cauză și de influențe genetice În: Genetics of Criminal and Antisocial Behavior / C T Bock, J Goode (eds ) - Chrchester: Wrley, - P - Speltz ML, McClellan J , DeKlyen M şi colab Băieții de vârstă preșcolară cu tulburare de opoziție sfidătoare: prezentare clinică și schimbare diagnostică J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : - Webster-Stratton C , Hammo id M Tratarea copiilor cu probleme de conduită cu debut precoce O comparație a intervențiilor de formare a copiilor și a părinților J Consult Clin Psychol ; : - Capitolul Comportamentul sexual și variantele acestuia Richard Dalton Vezi și vol , cap și Identificarea de gen se referă la identificarea de sine cu un reprezentant al unui anumit gen (bărbat sau femeie) Un rol de gen este un tip de comportament asociat cu masculinitatea sau feminitatea într-o anumită cultură Astfel, identitatea de gen nu este încălcată dacă un bărbat biologic se identifică ca bărbat, iar o femeie biologică ca femeie Dacă comportamentul unui bărbat este asociat cu conceptul de masculinitate într-o anumită cultură, el nu are nicio schimbare a rolului de gen Cu toate acestea, dacă se simte inconfortabil cu comportamentele asociate cu masculinitatea în cultura sa, se consideră că are o tulburare a rolului de gen Același lucru este valabil și pentru femei Cu toate acestea, societatea se schimbă în timp și, odată cu ea, se schimbă și rolurile de gen Pe măsură ce viața economică a familiei s-a dezvoltat, rolurile sexuale s-au schimbat și ele În trecut Capitolul un bărbat și o femeie au jucat rolurile tradiționale masculine și feminine strict definite pentru ei de ordinea socială De îndată ce situația economică din viața de familie s-a schimbat și persoanele de ambele sexe au devenit potențial autosuficiente din punct de vedere economic (financiar), rolurile sexuale (în ceea ce privește alegerea muncii și stilul de viață) s-au schimbat dramatic sau, în unele cazuri, pur și simplu au dispărut Acum există mult mai puține opțiuni comportamentale care sunt strict specifice persoanelor de un anumit gen Copiii se identifică ca băieți sau fete (adică, identificarea de gen are loc) la vârsta de aproximativ luni În perioada de la la de luni se stabilește stabilitatea sexuală, adică se formează ideea că băiatul va deveni bărbat, iar fata va deveni femeie Până la de luni sentimentul de constanță (invarianță) al genului cuiva este ferm fixat și rezistent la schimbări ulterioare Deși există multe teorii care sugerează că factorii de mediu și biologici sunt importanți pentru stabilirea unei identități de gen puternice, nu este încă clar care factori joacă cel mai important rol la un copil și necesită o corecție în timp util în fiecare caz Copilul are un interes natural pentru corpul său Un copil de ani trebuie învățat să numească corect părțile corpului său, inclusiv organele genitale Părinții ar trebui să răspundă calm la faptul că copilul își studiază corpul și efectuează manipulări care îi fac plăcere Cu toate acestea, masturbarea deschisă la copiii mai mari sugerează o conștientizare slabă a copilului cu privire la normele de comportament acceptate social sau o lipsă de control parental (educație) Părinții ar trebui să explice copiilor că masturbarea nu este permisă în locuri publice și este posibilă doar în pat atunci când copilul este singur O Reacție prea emoțională, încercările părinților de a certa și de a pedepsi Copilul nu vor face decât să-i sporească interesul pentru masturbare Este foarte important să acceptați masturbarea ca un aspect normal al vieții sexuale a unui copil și să nu îi permiteți să dezvolte un complex de vinovăție La pubertate, copilul trebuie să explice naturalețea procesului de masturbare, care trebuie combinat cu o lectură (care ar trebui să fie de înțeles pentru ) esența proceselor de ejaculare, orgasm și menstruație ca funcții normale ale corpului Este destul de comun ca copiii preșcolari să încerce să se îmbrățișeze și să se sărute Manifestările mai explicite ale comportamentului sexual, cum ar fi contactul oral, încercările de a simula actul sexual sau stimularea anală, pot fi asociate cu observarea sau implicarea directă a copilului în actul sexual între copii mai mari sau adulți În astfel de situații, este necesară o conversație cu copilul, care să vizeze identificarea surselor din care copilul a primit informații de acest fel și luarea măsurilor corespunzătoare (vezi Vol , Cap ) La vârsta de - ani, băieții și fetele își descoperă problemele sexuale cu cei mai buni prieteni (prieteni de același sex), considerându-i principala sursă de informare Aceasta nu trebuie privită ca o condiție prealabilă pentru homosexualitate, ci ca o fază normală de dezvoltare, caracteristică majorității copiilor La orice vârstă, nevoia compulsivă de sex servește drept apărare împotriva dependenței de bază singurătate, dorință de independență Copiii devin de obicei conștienți de interesul lor față de sexul opus în timpul adolescenței Experiența sexuală reală sau imaginară a adolescenților joacă un rol important în formarea versiunii finale a comportamentului sexual asociată cu identificarea rolului lor de gen Transsexualismul este convingerea unui individ că aparține unui sex care nu corespunde sexului său biologic Acesta este cel mai frecvent tip de tulburare de identitate de gen Un adolescent transsexual simte disconfort și un sentiment de inconsecvență cu sexul său biologic Uneori este nevoie de ani întregi pentru ca toansexualii să găsească o modalitate de a scăpa de caracteristicile primare și secundare ale sexului lor biologic În acest caz, transsexualul își asumă de obicei rolul sexual al sexului biologic opus Prevalența transsexualismului este de : pentru bărbați și : pentru femei Transsexualii întâmpină de obicei dificultăți în procesul de împlinire socială și profesională Parțial motivul pentru aceasta este afecțiunile psihopatologice comorbide și depresia, un alt motiv este fobia socială Procesul de formare a transsexualismului nu este bine înțeles În anamneză, majoritatea transsexualilor au o încălcare a identității de gen în copilărie și adolescență Partea XXVI Tulburări mintale gva Factorul predispozitiv este feminitatea excesivă a băiatului Unii transsexuali își amintesc că au devenit jenați de identitatea lor de gen încă de la vârsta de ani În prezent, este imposibil de prezis cu exactitate ce băieți efeminați vor dezvolta comportament transgender în viitor Tratamentul transsexualismului se realizează în două direcții Unii transsexuali adulți urmează terapie hormonală și chirurgicală pentru a dobândi caracteristicile primare și secundare ale sexului cu care se identifică Studiile de urmărire confirmă în mod fiabil persistența pe termen lung a suferinței după astfel de intervenții terapeutice Au fost încercate terapii dinamice și comportamentale pe termen lung Deși există rapoarte anecdotice de reidentificare cu succes cu sexul biologic, în absența controlului statistic este imposibil de înțeles dacă acesta este un răspuns la terapie sau schimbări spontane care ar fi apărut fără tratament Sunt posibile remisiuni spontane Travestismul - îmbrăcarea în haine de sex opus - poate apărea trecător la băieții de vârstă preșcolară care se schimbă în hainele mamei sau urmează un curs cronic la băieții de vârstă preșcolară sau școlară care se excită prin îmbrăcarea în haine de femeie Îmbrăcatul la fete este rareori privit ca o patologie O tendință de travestire pe termen lung poate indica un transsexualism subiacent, deși cauza este de obicei diferită Travestismul indică de obicei că rolul celuilalt sex poate fi, de asemenea, problematic pentru individ Medicul într-o conversație cu părinții ar trebui să afle și alte aspecte legate de identitatea de gen și comportamentul sexual al copilului Spune copilul că și-ar dori să aparțină sexului opus? Își neagă organele sexuale (indicând apartenența sa la un anumit sex) sau vorbește în mod disprețuitor despre ele sau susține că în viitor va forma structuri anatomice de sex opus? - % dintre băieți și - % dintre fetele de vârstă școlară se comportă adesea ca copii de sex opus, dar doar mai puțin de % dintre băieți (și - % dintre fete) și-ar dori cu adevărat să devină fată (băiat) , TULBURARE IDENTIFICARE DE GEN Zece tipuri de comportament sexual atipic sau mai mult sunt înregistrate la , % dintre băieți și , % dintre fete de vârstă școlară Majoritatea copiilor prezintă unul sau mai multe tipuri de comportament sexual atipic Aceste comportamente sunt de așteptat la majoritatea copiilor și nu sunt de obicei indicative ale unei tulburări de identitate de gen Cu toate acestea, suferința persistentă legată de apartenența la sexul biologic, combinată cu un interes pronunțat pentru rolul de gen al sexului opus sau o lipsă de dorință de a recunoaște trăsăturile anatomice ale sexului biologic, este un semn distinctiv al tulburării de identitate de gen Tulburarea identității de gen include transsexualismul, travestismul și feminitatea (efeminația) la băieți Cauza tulburării de identitate de gen este necunoscută Unii cercetători consideră că tulburarea de identitate de gen nu ar trebui considerată o patologie psihică În ciuda cercetărilor care arată că fetele sunt mai predispuse decât băieții să fie nemulțumite de sexul lor, în practica clinică tulburarea de identitate de gen este în mod constant mai frecventă la băieți decât la fete ( : ) Manifestari clinice Mulți copii cu tulburare de identitate de gen dezvoltă semne clinice înainte de vârsta de ani Astfel de copii au adesea o încălcare a contactului cu semenii și o tulburare de adaptare socială, ceea ce duce uneori la dezvoltarea unei depresii ulterioare La % dintre băieți și mai mult, o orientare homosexuală se formează în adolescență sau la vârsta adultă Tulburările de identitate de gen sunt asociate cu multe alte tulburări observate în copilărie și adolescență Folosind un chestionar de comportament al copilului, s-a demonstrat că % dintre băieții efeminați au tulburări de comportament similare cu cele înregistrate în populația de pacienți psihiatrici, % au probleme cu contactul cu semenii, aceștia Capitolul copiii îndeplinesc criteriile de diagnostic pentru tulburarea de anxietate de izolare Alți cercetători cred că tulburarea de identitate de gen nu are legătură cu etnia, religiozitatea sau nivelul de educație Deși dezvoltarea naturală a tulburării de identitate de gen sugerează o relație strânsă între această patologie și homosexualitate, mulți bărbați gay și femei lesbiene neagă apariția unui comportament sexual caracteristic sexului opus în trecutul lor În plus, persoanele care suferă de tulburare de identitate de gen în copilărie ( - %) dezvoltă comportament sexual heterosexual mai târziu, ceea ce indică faptul că tulburarea de identitate de gen nu este întotdeauna o manifestare timpurie a homosexualității Tratament Relația dintre tulburarea de identitate de gen, tulburarea de anxietate de izolare și alte tulburări confirmă importanța psihoterapiei și posibila eficacitate a farmacoterapiei în această patologie De asemenea, alte abordări terapeutice s-au dovedit a fi de succes Este recomandabil să se folosească tehnici de modificare a comportamentului copilului prin control parental (în conformitate cu comportamentul așteptat într-un anumit rol de gen) Această metodă pare promițătoare în tratamentul unei proporții mari de copii cu tulburare de identitate de gen Gradul de participare a părinților la procesul de tratament se corelează cu o scădere a severității comportamentului copilului caracteristic sexului opus Medicul ar trebui să ajute părinții să-și controleze propria frustrare și dezamăgire și să minimizeze judecata și atitudinile negative (respingere) față de copil Pedepsele, criticile sau încercările de a face de rușine un copil nu îl vor ajuta pe copil să facă față conflictelor psihologice, personale și sociale existente Problemele în familie și încălcarea relației dintre copil și părinți, care stau la baza acestei patologii, necesită o corecție terapeutică gjO- HOMOSEXUALITATE Homosexualitatea - atracție romantică și fizică față de membrii de același sex - este observată la aproximativ % dintre bărbați și femei Existența Homo-Cf există de mulți ani secole, iar, conform istoriei, acest fenomen a fost acceptat în societate, apoi respins în diferite culturi Există acum un punct de vedere conform căruia homosexualitatea este mai bine privită ca un stil de viață alternativ Asociația Americană de Psihiatrie nu mai listează homosexualitatea ca o tulburare mintală Etiologia homosexualității este necunoscută Mulți cercetători aderă la punctul de vedere conform căruia homosexualitatea este o variantă normală a dezvoltării sexuale, în timp ce alții indică o relație cu o încălcare a relației dintre copii și părinți Au fost dezvoltate multe teorii psihologice care încearcă să explice homosexualitatea Acestea includ probleme de identitate de gen la părinte, perturbarea relației părinte-copil, abuz, contact tactil excesiv de erotic și anxietate și tulburări afective la pacientul care dezvoltă ulterior comportament homosexual Deși fiecare teorie este susținută de rapoarte anecdotice și studii de caz, niciuna nu a fost dovedită în studii controlate Sunt luate în considerare și cauzele biologice ale homosexualității Concentrându-se pe asemănarea comportamentului homosexual la oameni și animale, cercetătorii au propus o teorie a „dublei oportunități”, afirmând existența unor regiuni hipotalamice care reglează comportamentul sexual masculin și feminin Se presupune că producția excesiv de scăzută de androgeni în perioada critică a dezvoltării prenatale la băieți determină activarea excesivă a formării centrului feminin Dimpotrivă, producția excesivă de androgeni în această perioadă duce la activarea dezvoltării centrului masculin la fete Apărătorii acestei teorii subliniază că unii bărbați homosexuali au un „model atipic de bioîntărire a estrogenului” în care, ca urmare a scăderii nivelului de androgeni, administrarea de estrogen determină o creștere patologică a producției de hormon luteinizant Alți oameni de știință resping această teorie din cauza lipsei unei confirmări fiabile a acesteia (de exemplu, un astfel de răspuns este absent la bărbații cu genotipul XY cu sindrom de feminizare testiculară) Partea XXVI Probleme mentale Datele lui LeVay pe faptul că bărbații homosexuali și heterosexuali au diferențe în structura și dimensiunea hipotalamusului sugerează și existența unui substrat biologic pentru orientarea sexuală, deși posibilul impact al infecției cu HIV asupra datelor patologice face ca rezultatele acestui studiu să fie mai puțin fiabile Alți cercetători au observat că comisura anterioară este semnificativ mai mare la bărbații homosexuali decât la bărbații heterosexuali Aceste diferențe anatomice se corelează atât cu orientarea sexuală, cât și cu sexul De exemplu, comisarul anterior este, de asemenea, mai mare la femeile heterosexuale decât la bărbații heterosexuali Mai mult, Hamer (Nasheg) et al într-un studiu efectuat pe un grup mic de pacienți, au fost descoperiți posibili markeri genetici ai homosexualității la bărbați; căutarea unei gene pentru homosexualitate este în prezent în desfășurare Mulți oameni de știință sunt sceptici cu privire la aceste teorii biologice Unii dintre ei subliniază că dovezile actuale pentru implicarea factorilor biologici în dezvoltarea orientării sexuale nu sunt mai justificate decât teoriile psihologice moderne Există probabil un mecanism multifactorial care duce la formarea homosexualității la adolescență și la vârsta adultă De asemenea, este evident că mecanismul de dezvoltare a heterosexualității este complex Mulți factori – culturali, biologici și psihologici – contribuie la dezvoltarea sexuală umană Manifestări clinice și diagnostic Dacă un copil dă semne de comportament homosexual, părinții nu ar trebui să tragă imediat concluzia asta că copilul a devenit deja homosexual Comportamentul sexual în timpul adolescenței nu predetermina întotdeauna orientarea sexuală în viitor Se știe că % dintre femei și % dintre bărbați au avut cel puțin o dată experiență de relații homosexuale în adolescență Copiii explorează tărâmul sexual al vieții în același mod ca și alte părți ale mediului Odată ce comportamentul homosexual este detectat la un copil, prima sarcină a medicului este să-l ajute pe copil să se simtă în siguranță și să reducă vinovăția Părinții nu trebuie să trateze copilul cu suspiciune, să certați, să intimideze, rușine, încearcă să-l faci să se simtă vinovat j, i Medicul poate prezenta părinților un model (exemplu) de comportament, calm, cu înțelegere și atenție, tratând sentimentele și comportamentul copilului cu calm Medicul ar trebui să se aștepte la o negare din partea copilului | ka, încearcă să evite conversația, jena cu privire la subiectul conversației, totuși, conversația îl ajută pe copil să înțeleagă că comportamentul sexual este comun tuturor oamenilor, iar senzațiile sexuale și interesul pentru acest domeniu sunt norma Este important să înțelegem dacă informațiile primite de la copil și înțelegerea lui despre problemele sexuale sunt adecvate vârstei și nivelului său de dezvoltare Dacă un al doilea copil din familie este implicat și într-o relație homosexuală, aceleași măsuri terapeutice ar trebui aplicate celui de-al doilea copil Dacă inițiatorul unei astfel de relații este un copil mai mare, ar trebui să explice clar și ferm că comportamentul său nu este bun; permis și el (ea) este obligat să fie pe deplin responsabil pentru acțiunile sale și să-și controleze comportamentul Cu un copil mai mare este necesar să purtați o conversație cu un medic de familie sau psiholog, iar dacă sunt identificate probleme în ceea ce privește adaptarea emoțională și socială a copilului, trimiteți-l pentru o consultație la un medic psihiatru Medicul nu trebuie să permită propriilor emoții negative să intensifice emoțiile negative ale părinților pe care aceștia le pot simți față de copilul mai mare, considerându-l vinovat de situație, mai ales dacă copilul mai mare nu este membru al familiei la care cel mai mic copilul aparține Este posibil ca medicul să fie nevoit să-i ajute pe părinții copilului rănit să se abțină de la un plan de răzbunare pe agresor Pe de altă parte, dacă există violență fizică sau psihologică (constrângere), sunt indicate atât examinările psihiatrice, cât și cele legale (medicale legale) În anamneza comportamentului sexual al unui copil, medicul pediatru nu trebuie să presupună că numai (și exclusiv) comportamentul heterosexual este posibil la un copil Medicul trebuie să păstreze confidențialitatea, cu excepția cazurilor de abuz sexual În funcție de experiența sexuală anterioară a pacientului, examenul fizic trebuie să includă bolile cu transmitere sexuală Toți bărbații activi sexual ar trebui să facă un test de laborator pentru a le exclude vaccinarea împotriva hepatitei B recomandată Capitolul care trebuie efectuată fără greşeală la toţi bărbaţii dacă se aşteaptă contactul homosexual În aceste situații, sunt necesare, de asemenea, testarea pentru infecția cu HIV și o consultație de urmărire după aceasta Riscul de infecții cu transmitere sexuală este semnificativ mai mic la fetele adolescente în timpul actului homosexual decât la băieți Cu toate acestea, fetele lesbiene pot contracta și aceste infecții și SIDA în timpul actului sexual, mai ales dacă unul dintre parteneri face sex cu bărbați Nu este surprinzător că acolo unde există o condamnare publică pe scară largă a homosexualității, sentimentele și dorințele homosexuale duc la conflicte psihologice la adolescenți Conform rezultatelor cercetării, - % din sinuciderile din adolescență sunt asociate cu conflicte! din cauza orientării sexuale Într-un studiu (Minnesota), , % dintre bărbații gay/bisexuali (raport : ) și doar , % dintre bărbații heterosexuali de aceeași vârstă au făcut cel puțin o tentativă de sinucidere Deși un procent mai mare de încercări de sinucidere este observat și la adolescentele lesbiene decât la femeile heterosexuale ( , % față de , %), aceste diferențe nu sunt semnificative statistic (vezi capitolul ) Modelul de formare a homosexualității lui Troiden (Tro-iden) arată etapele formării orientării sexuale Acestea includ etapa de conștientizare (să se simtă diferit față de ceilalți datorită conștientizării atracției către persoane de același sex), etapa de confuzie (confuzia și confuzia cu privire la percepția cuiva asupra orientării sexuale este adesea asociată cu o încercare de a reconcilia sentimentele cu stigmatizarea socială negativă a homosexuali), acceptarea orientării sexuale a cuiva (conștientizarea clară, recunoașterea, confirmarea orientării homosexuale), etapa de integrare și consolidare (includerea orientării sexuale în stima de sine pozitivă) Tratament În ciuda unor rapoarte anecdotice care provoacă opinii contradictorii, foarte puțin se poate face pentru a schimba orientarea sexuală a unei persoane Chiar și în acele cazuri în care homosexualii și-au exprimat dorința de a-și schimba orientarea sexuală, aceste motive s-au dovedit a fi posibile mult mai rar, decât în % din cazuri, pe fondul terapiei comportamentale și dinamice Adesea, încercările de a-și schimba orientarea sexuală duc doar la vinovăție suplimentară și la o stigmatizare suplimentară Psihoterapia este mai eficientă pentru comorbidități (anxietate de izolare, tulburare de conduită, tulburare distimică, depresie) și ajută la desfășurarea conflictului care însoțește adesea realizarea și acceptarea propriei orientări sexuale atipice De regulă, membrii familiei au nevoie de ajutor pentru a accepta această veste și pentru a face față furiei și dezamăgirii Copiii au nevoie de ajutor pentru a înțelege cum să facă față reacțiilor oamenilor din jurul lor LITERATURĂ Allen L, Gorski R Orientarea sexuală și dimensiunea comisurii anterioare în creierul uman Proc Natl Acad Sci USA ; : Bailey J , MichaelJ , Neale M și colab Factori ereditari care influențează orientarea sexuală la femei Arch Gen Psychiatry ; : Bradley SJ, ZuckerK J Tulburarea identității de gen: o lege rex din ultimii ani J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : Byme W , Parsons în orientarea sexuală umană: teoriile biologice reevaluate Arch Gen Psychiatry ; : Coates S Pt rson E Feminitate extremă din copilărie: comportament izolat sau tulburare pervazivă? J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : Comitetul pentru Adolescență (Academia Americană de Pediatrie): Homosexualitate și adolescență Pediatrie ; : DuRant R H „ Krowchuk D P „ Sinal SH Victimizare, folosirea violenței și consumul de droguri la școală în rândul adolescenților de sex masculin care se implică în comportament sexual homosexual J Pediatr ; Friedrich WN, Fisher J , Broughton D şi colab Comportament sexual normal la copii: un eșantion contemporan Pediatrie ; :E Hamer D „ Magnuson V , Pattatucci A O legătură între markerii ADN de pe cromozomul X și orientarea sexuală masculină Știință ; : LeVayS Creierul sexual - ■ Cambndge: MIT Press, Sandberg D , Meyer-Bahlburg H , Ehrhardt A et al Prevalența comportamentului atipic de gen la copiii de școală elementară J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : Tioiden R Homosexual, dezvoltare dentară J Adolesc Health Care ; : Partea XXVI Probleme mentale Capitolul Tulburări de dezvoltare și psihoză în copilărie Richard Dalton, Marc A Forman, Neil W Boris Tulburările pervazive de dezvoltare includ autismul, sindromul Asperger, tulburarea dezintegrativă a copilăriei (psihoza dezintegrativă) și sindromul Rett AUTISM Autismul se dezvoltă înainte de vârsta de de luni și este de obicei diagnosticat la vârsta de luni Această tulburare este caracterizată prin deficiențe calitative în comunicarea verbală și non-verbală, gândire imaginativă (imaginație) și interacțiuni sociale reciproce Epidemiologie Prevalența autismului în studiile moderne este estimată la - de cazuri la de copii Există opinii contradictorii cu privire la creșterea incidenței autismului în ultimii ani Această tulburare este semnificativ mai frecventă la băieți decât la fete (raport - : ) Autismul poate fi asociat cu alte tulburări neurologice, în special crize epileptice și, mai rar, scleroza tuberoasă și sindromul X fragil Etiologie Autismul este de natură multifactorială Un rol important în dezvoltarea autismului îl au factorii genetici (ereditari) Rata de concordanță pentru autism este de - % la gemenii monozigoți și doar % la gemenii dizigoți În prezent, nu este clar care componente ale autismului au o bază ereditară; Tulburările de vorbire și cognitive sunt semnificativ mai frecvente la rudele pacienților din copilărie cu aj tism decât în populația generală În descrierile diferitelor cazuri de autism la copii, au fost diagnosticate anomalii la toți cromozomii, cu excepția a trei, dar delețiile și dublările cromozomului sunt poate de cea mai mare importanță Există diverse teorii despre originea autismului, acordând importanță altor factori cauzali, în special afectarea creierului în perioadele pre și perinatale Metodele de neuroimagistică dezvăluie o deficiență a funcției sistemelor de activare a formațiunii reticulare, o încălcare a structurii cerebelului, leziuni ale creierului anterior și hipocampului, anomalii neuroradiologice în regiunea prefrontală și zonele lobului temporal Au descoperit copiii cu autism o creștere a volumului? creierul în unele zone; în plus, macrocefalia infantilă idiopatică este, de asemenea, asociată cu această tulburare Modificările anatomice sunt observate în circumvoluția cingulară anterioară, o zonă a creierului care joacă un rol important în procesul de luare a deciziilor asociat cu formarea senzațiilor și a gândurilor Modificările neurochimice patologice sunt, de asemenea, asociate cu autismul, cauzate de modificări ale nivelului și perturbarea căilor circulante ale dopaminei, catecolaminelor și serotoninei Cu toate acestea, datele din literatura de specialitate cu privire la structura și funcția creierului la persoanele gay cu autism sunt contradictorii și nu există teste de diagnostic (inclusiv date neuroimagistice) pentru a confirma (diagnostica) boala Noțiunea populară în trecut că autismul la copii este indus de părinți a fost acum respinsă Multe studii epidemiologice confirmă cu mare certitudine că nu există o asociere între vaccinarea împotriva rujeolei, oreionului și rubeolei și dezvoltarea autismului Manifestari clinice Simptomele timpurii semnificative din punct de vedere diagnostic ale autismului includ afectarea contactului vizual, exprimarea scăzută a jocului simbolic, lipsa de atenție în comunicare și reacția la propriul nume, orientarea către comunicarea non-verbală în combinație cu o întârziere în dezvoltarea vorbirii (folosirea cuvintelor pentru comunicare ) Caracterizat prin mișcări corporale stereotipe, o restricție bruscă (îngustare) a gamei de interese și monotonie pronunțată (constanță, imuabilitate a rutinei) Astfel de copii sunt adesea retrași și tind să se joace singuri Predomină comportamentul ritual, reflectând nevoia copilului de a menține constanța, imuabilitatea și predictibilitatea lumii înconjurătoare Încălcarea ordinii permanente (de rutină) a lucrurilor poate fi însoțită de izbucniri de furie Capitolul Tulburări de dezvoltare și psihoze în copilărie Contactul cu ochii este de obicei minim sau absent O tendință de a explora vizual mișcările mâinilor și degetelor, nevoia de a lua obiecte în gură, de a le gusta, de a freca suprafața obiectelor poate indica o creștere a sensibilității la unii stimuli; scăderea răspunsului la durere, lipsa unui reflex de pornire la sunete puternice bruște reflectă o scădere a sensibilității la alți stimuli Dacă se formează vorbirea, atunci pot predomina ecolalia, absența (sau înlocuirea) pronumelor, rimele fără sens și alte forme de vorbire idiosincratice Asistența în diagnosticarea precoce a autismului la copiii cu risc este oferită prin utilizarea unui chestionar special ca instrument de screening Studiile care analizează înregistrări video de acasă ale sărbătoririi primei aniversări a unui copil (la vârsta de un an) au arătat că copiii cu risc de a dezvolta autism pot fi identificați în mod fiabil la acea vârstă Acești copii nu intră în contact emoțional cu cei dragi, nu manifestă interes pentru comunicare și nu rețin atenția în momentul comunicării Evaluarea psihologică tradițională a inteligenței dezvăluie de obicei întârziere funcțională în dezvoltare, dar deficitele de socializare și abilități de limbaj fac dificilă evaluarea cu precizie a potențialului intelectual la copiii cu autism Unii dintre ei se descurcă bine la testele non-verbale și, pe măsură ce vorbirea se dezvoltă, nivelul lor de inteligență poate fi normal Uneori, un copil autist poate avea un talent remarcabil izolat într-un anumit domeniu Autismul a fost descris pentru prima dată ca o boală socială, iar cercetările ulterioare s-au concentrat pe deficitele de comunicare și cognitive la copiii cu autism, și mai ales pe tipurile de deficite cognitive care sunt cele mai pronunțate în situațiile emoționale Acești copii au, de asemenea, o lipsă de înțelegere a ceea ce alți oameni ar putea gândi sau simți, așa-numita lipsă a unei „teorii a minții” Potrivit unor cercetări psihologice, copiii cu autism acordă mai multă atenție detaliilor, nepercepând integritatea obiectului, exprimând „lipsa conexiunii centrale (integritate, coerență)” Tratament În tratamentul autismului, în special în domeniul educațional, psihosocial și biologic domenii, s-au înregistrat progrese semnificative Terapia comportamentală eficientă, care începe înainte de vârsta de ani și se concentrează pe dezvoltarea limbajului și comunicarea verbală, s-a dovedit că îmbunătățește atât funcția limbajului, cât și funcționarea socială ulterioară Tratamentul are succes în special dacă este adaptat comportamentului și funcției reumatice a pacientului individual În toate cazurile, este nevoie de educația și sprijinul părinților; farmacoterapia poate fi eficientă în tratarea anumitor simptome ale tulburării Lucrul cu familia unui copil cu autism este esențial pentru adaptarea acestora Acești copii au nevoie de abordări alternative de predare, chiar și cu o dezvoltare a limbajului aproape normală Astfel de servicii și programe care pot oferi sprijin adecvat și îngrijire continuă pe termen lung pentru copiii cu autism sunt în general subdezvoltate Unul dintre modelele educaționale de succes este Programul pentru Tratarea și Educarea Copiilor cu Autism și Tulburări similare de comunicare Se subliniază următoarele principii de tratament: utilizarea unor instrumente de evaluare obiectivă precum Childhood Autism Scale pentru evaluarea comportamentului și tulburărilor de comportament, dezvoltarea abilităților sociale și adaptarea acestor Aetei în mediu, utilizarea abordărilor terapeutice bazate pe cognitive și teorii comportamentale, utilizarea structurilor vizuale (imagini vizuale) pentru optimizarea procesului de învățare, pregătire multidisciplinară pentru toți profesioniștii care lucrează cu astfel de pacienți Implementarea programelor de formare ar trebui să înceapă cât mai devreme posibil, de preferință înainte de vârsta de - ani • Copiii mai mari și adolescenții cu niveluri relativ mai ridicate de inteligență, dar cu abilități sociale slabe și tulburări psihiatrice severe (de exemplu, depresie, anxietate, simptome TOC) pot necesita psihoterapie, terapie comportamentală sau cognitivă și farmacoterapie De obicei, modificarea comportamentală este o parte majoră a programului terapeutic pentru copiii mai mari cu autism Acestea terapeutice - TEACSN - programul de Tratare și Educare a Copiilor cu Handicap Au-tistic și Relativ de Comunicare CARS - Scala de evaluare a autismului în copilărie Partea XXVI Probleme mentale procedurile includ întărirea (recompensă în confirmarea alegerii corecte) și suprimarea negativă (pedepsirea acțiunilor greșite) Problemele etice asociate abordărilor terapeutice bazate pe dezvoltarea unor atitudini negative intense duc la dezvoltarea unor direcții specifice Formarea abilităților sociale este, de asemenea, utilizată în prezent ca modalitate terapeutică Eficacitatea acestei metode a fost dovedită, mai ales în antrenamentul în grup Din păcate, multe dintre tratamentele nedovedite pentru autism care nu s-au dovedit eficiente în studiile clinice sunt în prezent susținute în mod nerezonabil că sunt promițătoare Cercetările în curs au discreditat tehnica „comunicarii facilitate” și au arătat că metoda terapeutică de integrare auditivă nu are un efect semnificativ Beneficiul utilizării secretinei, un hormon cu structură proteică care stimulează secreția pancreatică, nu a fost confirmat într-un studiu clinic Terapia cu dietă substitutivă prin introducerea LCV-dimetilglicinei s-a dovedit, de asemenea, a fi ineficientă Deoarece o proporție de copii cu autism prezintă tulburări psihiatrice, aceste cazuri sunt uneori tratate cu farmacoterapie pentru a reduce tulburările de comportament, cum ar fi accesele de furie, hiperactivitatea, agresivitatea fizică, comportamentul de auto-vătămare, stereotipurile și simptomele tulburărilor de anxietate, în special TOC Utilizarea antipsihoticelor mai vechi este limitată din cauza riscului de tulburări extrapiramidale și de diskinezie tardivă Studiile deschise ale noilor antipsihotice atipice (risperidonă, olanzapină) au demonstrat eficacitatea acestora în tratamentul tulburărilor de comportament enumerate mai sus; în unele cazuri, antipsihoticele atipice îmbunătăţesc şi interacţiunea socială a pacienţilor (vezi pct ) Naltrexona, un antagonist al receptorilor opioizi, este considerat un medicament eficient pentru această patologie, mai ales în cazurile cu comportament auto-agresiv, dar acest lucru nu a fost dovedit Clomipramina, un antidepresiv triciclic din grupul inhibitorilor recaptării serotoninei, este eficientă în reducerea simptomelor compulsive și a stereotipurilor la copiii cu autism Cu toate acestea, acest medicament scade pragul de convulsii rigiditate, poate provoca agranulocitoză, are o proprietate cardiotoxică, posibil efect negativ asupra comportamentului Psihostimulatorii, inhibitorii recaptării serotioninei și clonidina sunt, de asemenea, utilizați pentru a trata simptomele tulburărilor mintale la copiii cu autism Inhibitorii recaptării serotoninei sunt deosebit de eficienți în reducerea hiperactivității, a agitației și a manifestărilor TOC, deși nu au fost efectuate studii controlate care să demonstreze efectul benefic al acestor medicamente pentru aceste tulburări (vezi pct ) Prognoza Unii copii cu autism, a căror funcție de vorbire se normalizează, pot ulterior să trăiască și să se servească independent, să aibă un loc de muncă, să atingă un anumit nivel de adaptare socială, deși rămân închiși Mulți alți pacienți nu pot avea grijă de ei înșiși și necesită îngrijire constantă din partea membrilor familiei sau se află în instituții Terapia intensivă în timp util (într-un stadiu incipient al bolii) poate îmbunătăți funcțiile sociale și de vorbire ale acestor pacienți, diagnosticarea tardivă poate duce la un prognostic mai rău Riscul de a dezvolta schizofrenie la vârsta adultă la copiii cu autism nu este crescut, cu toate acestea, diagnosticarea întârziată a autismului implică costuri economice mari de-a lungul vieții pacientului Factori precum un nivel mai ridicat de inteligență și funcție de vorbire, o severitate mai scăzută a comportamentului excentric (ciudat) și alte tulburări de comportament și de personalitate sunt asociați cu un prognostic mai favorabil Profilul simptomelor se poate schimba la unii copii cu autism pe măsură ce copilul crește, copiii mai mari fiind mai susceptibili de a avea un comportament auto-agresiv și convulsii , SINDROMUL ASPERGER Copiii cu această tulburare au deficiențe calitative în interacțiunile sociale reciproce și manifestă adesea comportamente stereotipe și interese patologice limitate, obsesive Ei nu au tulburări severe de vorbire caracteristice autismului Acești copii par neobișnuiți sau excentrici pentru alții Prevalența bolii este de aproximativ : din populația infantilă, putând fi reprezentată ca o formă înalt funcțională Capitolul autism, deși acuratețea acestei definiții este ambiguă Terapia de grup (consolidarea abilităților sociale) este principala zonă terapeutică, deși copiii cu sindrom Asperger prezintă un risc ridicat de a dezvolta alte boli psihice, în special tulburarea deviantă opozițională și tulburările afective , TULBURARE DE DEZINTEGRARE A COPIRIEI Această afecțiune, cunoscută sub numele de demența lui Heller, este o boală rară Etiologia bolii este necunoscută Tulburarea se caracterizează prin dezvoltarea psihomotorie normală a unui copil cu vârsta de până la - ani, urmată de degradarea (decăderea) severă a funcțiilor mentale și sociale, cu regresie la o stare de autism extrem de gravă Există o afectare severă a vorbirii, a abilităților sociale și a gândirii figurative; posibilă pierdere a controlului asupra funcției organelor pelvine (vezica urinară și rect); se observă adesea stereotipuri motorii și convulsii Deși această afecțiune poate fi rezultatul unor boli neurologice subiacente, niciuna dintre aceste boli nu a fost identificată Prognosticul este întotdeauna nefavorabil , SINDROMUL TURP Această boală cu un tip dominant de moștenire legat de X se dezvoltă predominant la fete; fătul de sex masculin afectat nu este de obicei viabil Prevalența este de : Dezvoltarea psihomotorie corespunde „normei de vârstă până la vârsta de aproximativ - ani; de atunci, a existat o re-fesare a abilităților motorii și motrice, se formează o microcefalie dobândită Caracterizat prin mișcări stereotipe de „spălare” a mâinilor, ataxie, disfuncție respiratorie, bruxism, scolioză și deficite intelectuale severe Comportament de obicei autist, dar poate îmbunătăți abilitățile de interacțiune socială în timp Implicarea extremităților inferioare poate regresa, ceea ce duce la pacienții aflați în scaunul cu rotile la sfârșitul bolii Cercetări patomorfologice Analiza relevă o scădere semnificativă a dimensiunii și masei creierului, precum și a numărului de sinapse A fost identificată o genă asociată cu sindromul Rett care codifică proteina de legare a metil-CpC (MeCP ) , SCHIZOFRENIE ÎN COPILĂRIE Reacțiile psihotice la copiii mai mari au multe trăsături cu psihoza adultului și îndeplinesc aceleași criterii de diagnostic Psihozele asociate cu tulburările de dispoziție precum tulburarea bipolară sunt discutate în cap Manifestari clinice Principalele simptome ale schizofreniei din copilărie includ tulburări de gândire, vorbire dezorganizată, iluzii și halucinații Ultimele două simptome, combinate cu un debut mai târziu, un IQ mai mare și o rată mai mică de complicații perinatale, diferențiază schizofrenia de autism Schizofrenia cauzează tulburări funcționale severe la copii Sunt posibile delirurile paranoide, comportamentul agresiv, demența hebefrenă, izolarea socială și schimbările alternante ale dispoziției care nu au legătură cu stimulii externi Prevalența schizofreniei la adulți este de % În cazuri tipice, boala își face debutul la sfârșitul adolescenței sau la începutul vârstei adulte Schizofrenia cu debut precoce (de exemplu, în perioada prepuberală și adolescența timpurie) este extrem de rară Copiii cu schizofrenie au o istorie de deficiențe sociale semnificative, inclusiv retragere, inadaptare socială, comportament perturbator, întârziere în dezvoltare și tulburări de vorbire Boala, de regulă, se dezvoltă imperceptibil La % dintre copii se observă halucinații auditive Iluziile și tulburările formale de gândire nu sunt de obicei detectate până la adolescența mijlocie La copiii cu debut precoce al schizofreniei, există semne de creștere progresivă a sistemului ventricular, o scădere a volumului total al creierului și o scădere a inteligenței (dezintegrare, degradare a proceselor intelectuale) Prognosticul este nefavorabil Simptomele la copii care prezic tulburări psihotice la vârsta adultă includ o scădere afectivă a Partea XXVI Probleme mentale și încălcarea relațiilor interpersonale, adică manifestări opuse unor simptome precum iluziile și halucinațiile Schizofrenia este adesea diagnosticată greșit la pacienții cu diferite tipuri de psihoze Un studiu recent al schizofreniei cu debut în copilărie de către Institutul Național de Sănătate Mintală a identificat peste de copii cu schizofrenie După screening și evaluare, aproximativ % dintre acești copii au fost diagnosticați cu schizofrenie cu debut în copilărie și au fost incluși în programul de cercetare Majoritatea pacienților inițial diagnosticați greșit cu schizofrenie au fost diagnosticați ulterior cu tulburare bipolară, episod depresiv major cu psihoză și psihoze de etiologie nespecificată Tratament Este necesară o abordare terapeutică multimodală în tratamentul schizofreniei Este important să-i învățăm pe părinți tehnici eficiente de modificare a comportamentului copilului pentru a-și îmbunătăți adaptarea socială De mare importanță este terapia individuală care vizează stabilirea unei relații pozitive cu un copil bolnav Lucrul în mediul școlar și social ajută la stabilirea și menținerea unei rutine zilnice individuale pentru pacient Terapia antipsihotică este adesea eficientă în tratarea halucinațiilor și a iluziilor psihotice În prezent, locul haloperidolului a fost luat în mare parte de noi antipsihotice atipice (antipsihotice) risperidonă și olanzapină Când luați aceste medicamente, riscul de simptome extrapiramidale și diskinezie tardivă este mai mic, dar greutatea corporală crește adesea Clozapina este considerat cel mai eficient antipsihotic în cazurile rezistente, dar riscul de agranulocitoză și convulsii limitează utilizarea acestuia (vezi pct ) LITERATURĂ Academia Americană de Psihiatrie a Copilului și Adolescentului: Parametrii de practică pentru evaluarea și tratamentul copiilor, adolescenților și adulților cu autism și alte tulburări de dezvoltare pervazive J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; (Supliment): S- S Academia Americană de Psihiatrie a Copilului și Adolescentului: Parametrii de practică pentru evaluarea și tratamentul copii și adolescenți cu schizofrenie J Am Acad Child Adolesc Psychiatry , (Supliment): S- S Academia Americană de Neurolog) Parametru de practică Screening și diagnostic de autism Neurologie ; - Amir RE, Van den Veuverl B , Wan M şi colab , sindromul Rett este cauzat de mutaţii în MECP legat de X, care codifică proteina de legare a metil-CpG Nat Genet ; : - Baron-Cohen S „ Wheelwright S , Cor A etal Early identification of autism by the checklist for autism in „oddlers (CHAT) JR Soc Med ; - Cook EHJr Genetica autismului Child Adolesc Psychiatr Clin of N Am ; : - Dales L HammerS J , Smith NJ Tendințe temporale în autism și în acoperirea vaccinării MMR în California JAMA ; , Elicz S „ Reiss A L IRM neuroimaging of childhood psy-chiatric disorders: A selective review J Child Psychol Psychiatry u : : - Lombroso PJ Genetica tulburărilor copilăriei: XIV O genă pentru sindromul Rett: știri J Am Acad Psihiatrie Copil Adolescent ; : - Posey DJ, McDougle CJ Farmacoterapia simptomelor țintă asociate cu tulburarea de autism și alte tulburări de dezvoltare pervazive Harv Rev Psychiatry ; : - RapoportJ L , Inoff-Germain G Actualizare privind schizofrenia cu debut în copilărie Curr Psihiatrie Rep ; : - Rogers SJ Intervenții care facilitează socializarea la copiii cu autism J Autism Dev Disord , : Sandler A D Sutton K D , DeWeese J și colab Lipsa beneficiului unei singure doze de secreții umane sintetice în tratamentul autismului și al tulburării pervazive de dezvoltare N Engl J Med ; : - Tanguay PE Tulburări pervazive de dezvoltare: o revizuire de ani J Am Acad Child Adolesc Psychiatry' S, : - Capitolul Terapia tulburărilor mintale la copii și adolescenți Richard Dalton BOALA SI MOARTEA Toate fenomenele clinice sunt interconectate cu schimbări la diferite niveluri de organizare: molecular, anatomic, fiziologic f iva Terapia tulburărilor psihice la copii şi adolescenţi intrapsihic, interpersonal, familial și social În consecință, clinicianul ar trebui să se concentreze pe disconfortul pe care tulburările clinice îl provoacă pacientului și nu să caute să clasifice aceste tulburări ca fiind organice sau cauzate psihologic Aspectele psihologice ale bolii trebuie evaluate încă de la debut, iar clinicienii ar trebui să servească drept exemplu părinților și copiilor, arătând interes pentru sentimentele copilului și demonstrând că este posibil și necesar să discutăm despre disconfortul copilului în legătură cu boala Copiilor din spital le poate fi greu să facă față separării de părinți (vezi Vol , Cap ), să se adapteze la noile medii, să se obișnuiască cu personalul medical mare care oferă tratament și îngrijire copilului, să comunice cu bolnavi grav copii, iar în unele cazuri, se adaptează după dezorientare în timpul terapiei intensive, anesteziei, intervențiilor chirurgicale Pentru a ajuta copilul să facă față potențialelor probleme, în multe cazuri este de mare importanță să vizitați mai întâi spitalul împreună cu copilul, pentru ca acesta să se simtă confortabil în noul mediu, să-și cunoască viitorii medici și asistente, să pună întrebări despre ce se va întâmpla cu el în spital Este de dorit ca părinții copiilor mici (până la ani) să poată fi în bo frumos împreună cu copilul De mare importanță sunt participarea copilului la activități creative și diverse activități pentru copii în timpul lor liber, vizitarea rudelor (inclusiv frați și surori), posibilitatea de a-și exprima sentimentele despre procedurile care înspăimântă copilul în joc cu prăjituri și alte jucării Atitudinea prietenoasă, înțelegătoare și simpatică a personalului spitalului față de copii și părinți este foarte importantă Adesea există tensiune în relația dintre personalul spitalului și părinți, complicată de particularitățile și dificultățile vieții spitalicești Sentimentele de vinovăție și mânie pot duce la o complicare fără sens a unei situații clar dificile (vezi d , cap ) Tratament ambulatoriu într-o policlinică sau centru medical, unde copiii sunt supuși periodic examinări și terapii, în contact cu numeroși medici, comunicare cu Ochii sunt de obicei limitati și pot cauza o serie de probleme Părinții sunt adesea rătăciți și nu pot explica medicului principalele probleme ale copilului lor În consecință, recomandările medicului pot deveni inutile și respectarea tratamentului este redusă Este important ca, după orice proceduri de diagnostic sau tratament, părinții și copilul să poată discuta întrebările acumulate cu medicul primar Cu un număr mare de pacienți, discrepanța dintre așteptările părinților și nevoile copilului, pe de o parte, și capacitățile medicilor, pe de altă parte, duce la o încălcare a înțelegerii reciproce Cu toate acestea, dacă aceste interese divergente sunt analizate critic, pot fi dezvoltate modalități de îmbunătățire a eficienței medicilor Dacă familia are un copil cu o boală cronică sau incurabilă, pacienții înșiși și părinții lor percep fiecare simptom ca o amenințare la adresa condiției fizice și a vieții copilului Cu cât afecțiunea este mai gravă, cu atât sunt mai multe emoții asociate cu boala (vezi Vol , cap , și ) Atunci când se confruntă cu o boală cronică care duce la o speranță de viață scurtă, părinții au nevoie de ajutorul și sprijinul unui medic din chiar începutul de a construi înțelegerea (în ceea ce privește lipsa de vinovăție) a bolii și recomandări pentru tratamentul acesteia Părinții au nevoie de îndrumare pentru a-i ajuta să răspundă la întrebările copilului lor despre boală Părinții copiilor bolnavi grav sau terminal se pot ajuta reciproc în timpul întâlnirilor și activităților comune sub îndrumarea unor profesioniști cu experiență - medici, psihologi și asistenți sociali Copiii mici primesc majoritatea informațiilor lor de la părinți Părinții copiilor mai mari, și în special adolescenții, trebuie să fie pregătiți să facă față sentimentelor de furie ale copilului față de soarta lor Copiii au nevoie, pe de o parte, de puterea psihică și fizică a părinților și de sprijin din partea lor, pe de altă parte, de posibilitatea de a-și contacta medicul dacă este necesar și de obiectivitate din partea acestuia Frații unui copil bolnav au nevoie de informații despre boala lor, precum și de atenția și sprijinul părinților pentru a le satisface nevoile Medicul ar trebui să se străduiască să inspire speranță, să reducă sentimentele de disconfort, să ajute părinții și copiii să evite psihiatrie traumatizante emoțional Partea XXVI Probleme mentale complicatii biologice În bolile fulminante (rapid progresive) cu un rezultat fatal, anxietatea, vinovăția și disperarea părinților pot fi mai pronunțate decât într-un proces cronic (vezi vol , cap , și vol , cap ; vezi de asemenea vol , capitolul , unde se discută despre transplant) Părinții ar trebui să primească sprijin din partea personalului spitalului, inclusiv medici, asistente, psihologi și asistenți sociali Medicul primar al copilului ar trebui să fie conștient de starea copilului și să ia parte la tratamentul acestuia într-un cadru spitalicesc După moartea unui copil, părinții ar trebui să poată discuta despre sentimentele lor cu un medic, unul dintre scopurile unei astfel de conversații este acela de a ajuta părinții să evite imersiunea psihologică și „a rămâne blocat” în experiențele tragediei asociate cu pierderea un copil (vezi vol , cap ) Medicul trebuie să aibă răbdarea să-i asculte pe părinți (inclusiv întrebările exprimate și implicite și opiniile eronate), să răspundă la întrebările acestora și să ajute familia în rezolvarea problemelor organizatorice (vezi vol , cap , etc ) , cap ) , PSIHOFARMACOTERAPIE Opiniile despre administrarea de medicamente pentru a modifica comportamentul unui copil sunt controversate Efectul psihotropelor asupra comportamentului este influențat de nivelul de maturitate al SNC, de factorii endogeni (mentali interni) și psihosociali, de trăsăturile de personalitate sau de carisma medicului care prescrie tratamentul și, de asemenea, depinde de natura tulburărilor de comportament și de multe altele factori (din partea pacientului, a părinților, timpul consumului de medicamente etc ) În ciuda eficienței potențiale a medicamentelor psihotrope, toate pot provoca reacții adverse foarte grave Câteva recomandări pentru utilizarea medicamentelor psihotrope sunt prezentate în tabel , cu toate acestea, numai un medic cu experiență, cu cunoștințe și experiență relevante este autorizat să prescrie medicamente antipsihotice (neuroleptice), stabilizatori de dispoziție și antidepresive triciclice Antipsihoticele sunt utilizate în tratamentul halucinațiilor, iluziilor, tulburărilor de gândire și agitației severe Acestea sunt prezentate în principal copiilor și adolescenților care suferă de schizofrenie și schizofrenie tulburări asemănătoare ren, reacții psihotice în structura tulburărilor afective, comportament autist în combinație cu stereotipuri și autoagresivitate și sindromul Gilles de la Tourette Medicamentele din această clasă nu trebuie utilizate pentru a trata anxietatea, tulburarea de conduită neagresivă și tulburarea de deficit de atenție Antipsihoticele sunt împărțite în medicamente tipice cu activitate antipsihotică slabă, moderată și puternică și antipsihotice noi atipice (clozapină, risperidonă, olanzapină, quetiapină și ziprasidonă) Tioridazina (Melleril), un neuroleptic tipic cu activitate antipsihotică slabă (care necesită administrare în doze mari), nu este utilizată în prezent din cauza hepatotoxicității potențiale Antipsihoticele din acest grup necesită numirea unei doze mai mari pentru a ameliora simptomele bolii decât alte antipsihotice Aceste medicamente provoacă adesea efecte sedative, colinergice multiple Cu toate acestea, simptomele extrapiramidale în aplicarea lor sunt relativ mai puțin pronunțate Mesoridazina este un exemplu de medicament cu activitate antipsihotică moderată Medicamentele de acest subtip tind să provoace simptome extrapiramidale mai mult decât neurolepticele cu activitate antipsihotică scăzută Tiotixina și haloperidolul sunt medicamente cu activitate antipsihotică ridicată, care sunt relativ mai predispuse să provoace tulburări extrapiramidale Clozapina, un antipsihotic atipic, este eficient în tratarea simptomelor negative ale schizofreniei Cu toate acestea, poate provoca reacții adverse periculoase, inclusiv agranulocitoză și convulsii Deși acest medicament obține adesea un răspuns terapeutic în situațiile în care alte medicamente sunt ineficiente, indicațiile pentru utilizarea lui sunt adesea limitate la cazurile rezistente din cauza toxicității ridicate Alte antipsihotice atipice au avantaje semnificative față de antipsihoticele tipice, nu numai pentru că sunt mai eficiente, ci și pentru că antipsihoticele atipice sunt mai puțin susceptibile de a provoca diskinezie tardivă și simptome extrapiramidale Cu toate acestea, prelungirea intervalului QT și creșterea în greutate asociate cu aceste medicamente pot fi o problemă serioasă pentru pacienți Tabelul Psihofarmacologie Clasa de medicamente Indicații Doza - - Efecte adverse/toxicitate/precauții Program de screening pre-tratament Antipsihotice (neuroleptice) - tradiționale Pentru toate antipsihoticele (ambele clase): agitație severă, psihoză, manie, mișcări stereotipe, autoagresiune, agresivitate extremă, sindrom Tourette Toate clasele: sedare, creștere în greutate, efecte anticolinergice (gura uscată, vedere încețoșată, constipație); reacții de hipersensibilitate (leziuni hepatice, erupții cutanate); tulburări hematologice; parkinsonismul; sindrom neuroleptic malign; hipotensiune arterială ortostatică; agranulocitoză și convulsii (în special cu clozapină) NB Tioridazina (Melleril) nu este recomandată în prezent din cauza hepatotoxicității NB Dischinezia tardivă (tardivă) se poate dezvolta Hemograma completă, inclusiv hemoleucograma, test biochimic de sânge (inclusiv enzime hepatice), test de sarcină; măsurarea indicatorilor de înălțime și greutate Comportament antipsihotic slab/doze mari Clorpromazina (Torazina) Doza initiala: - mg/zi in una sau mai multe prize divizate doza de intretinere - mg/zi, doza este împărțită în mai multe doze Acțiune antipsihotică moderată/doze medii Mesoridazină (Serentil) - mg/zi împărțit în mai multe prize Antipsihotic puternic/doză mică Haloperidol (Haldol) Doza inițială: , - , mg/zi în una sau mai multe doze Trifluoperazină (Stelazină) Tiotixină (Navan) Medicamente antipsihotice - noi (atipice) Efecte secundare similare cu cele ale medicamentelor antipsihotice tradiționale Pentru toate medicamentele: excluderea patologiei sistemului cardiovascular conform anamnezei, ECG; test biochimic de sânge, electroliți; test de sarcina; măsurarea indicatorilor de înălțime și greutate Clozapină (clozaril) Doza inițială: , - , mg/zi, apoi doza crescută cu - mg/zi; doza de intretinere: - mg/zi impartita in mai multe prize pe zi Convulsii, agranulocitoza, crestere in greutate Fara antecedente de convulsii; hemoleucograma completă/formula leucocitară Risperidonă (risperdal) - Doza inițială: , mg de ori pe zi, apoi se crește doza cu , mg la fiecare - zile până la - mg / zi Creștere în greutate, tulburări extrapiramidale moderate, niveluri crescute de prolactină, prelungire a intervalului QT interval Quetiapină (Seroquel) Doza inițială: mg de ori pe zi, apoi se crește doza cu - mg la - zile la - mg/zi Sedare, creștere în greutate Examen oftalmologic Continuarea tabelului b Continuarea tabelului Clasa medicamentului Indicație Doză Efecte adverse/toxicitate/precauții Program de screening pre-tratament Olanzapină (Zyprexa) Doza inițială: , - , mg, apoi crescută cu , mg la fiecare - zile la - mg/zi Sedare, creștere în greutate, prelungire a intervalului QT Ziprasidonă (Geodon) - mg/zi împărțit în doze divizate Prelungirea intervalului QT Psihostimulante Pentru toate medicamentele: ADHD (cu/fara tulburare de conduita); narcolepsie (metilfenidat, dextroamfetamina) Scăderea pragului convulsiv, insomnie, scăderea poftei de mâncare, posibilă scădere în greutate, iritabilitate și frică, dureri abdominale și cefalee, creșterea tensiunii arteriale sistolice; debutul (provoacă dezvoltarea) și agravarea cursului ticurilor; este posibilă o modificare subnormală a indicatorilor de creștere și greutate Poate provoca hipomanie la pacienții cu tulburare bipolară; pemolina (cilert) nu este utilizată în prezent din cauza hepatotoxicității Istoricul medical, frecvența cardiacă, tensiunea arterială, hemoleucograma completă cu formulă de leucocite (cu utilizare pe termen lung) Metilfenidat (Ritalin, Concerta, Metadate ER) Ritalin: , - , mg/kg/zi (dozat în doze divizate); Concerta: mg o dată, crescută la mg dacă este necesar; Metadata ER: mg, crescută la mg/zi după cum este necesar Dextroamfetamina (Dexedrine, Adderall) Dexedrina: , - , mg/kg/zi împărțit în mai multe doze; Adderall: doza inițială , - , mg, crescută cu , - , mg/zi la mg/zi (narcolepsie) Antidepresive Desipramină triciclică (norpramină) Depresie majoră în adolescența mijlocie și târzie, ADHD (la copii cu vârsta de ani și peste), tulburare de anxietate de izolare Pentru tratamentul tulburării depresive majore și a tulburării de anxietate de izolare; - mg / kg / zi, doza este împărțită în mai multe doze (nivel terapeutic în plasmă - mg / ml) Moartea subită este posibilă atunci când se administrează la o doză mai mare de , - mg / kg; hipertensiune arterială, hipotensiune ortostatică, aritmie cardiacă, prelungire a intervalului PR sau QRS la ECT, supradozajul este fatal Istoricul de viață detaliat și istoricul familial pentru identificarea patologiei sistemului cardiovascular; ECG în derivații, monitorizarea tensiunii arteriale Determinarea nivelului de medicament în sânge după începerea terapiei este indicată numai cu un răspuns clinic slab / Clasa medicamentului Indicație Doză Efecte adverse/toxicitate/precauții Program de screening pre-tratament Imipramină (Tofranil) Toate cele de mai sus; enurezis Ca mai sus, pentru tratamentul enurezisului, doza este de obicei de - mg noaptea (terapia se continuă cel puțin - luni după remisiunea enurezisului) Ca mai sus Ca mai sus Clomipramină (anafranil) TOC Doza inițială: mg, apoi crescută lent (la fiecare - săptămâni) la mg sau mg/kg (oricare este cea mai mică); doza este împărțită în mai multe doze pe zi După aceea, doza este crescută la maximum - mg Convulsii; supradozajul duce la moarte; modificări ale undelor ST-T pe ECG, tulburări de conducere; tulburări mintale, inclusiv manie și confuzie; creștere în greutate; hipertermie; ameţeală; constipatie Ca mai sus SSRI Fluoxetină (Prozac) Depresie ușoară până la moderată, anxietate, TOC - microni/zi; sunt posibile doze mai mari pentru tratamentul TOC Fluoxetina și metabolitul său principal are un timp de înjumătățire lung ( - zile) Medicamentul își poate inhiba propriul metabolism; astfel, creșterea dozei poate duce la o creștere disproporționată a efectelor secundare Intră în interacțiuni medicamentoase cu medicamente care sunt metabolizate de unele izoenzime ale sistemului citocromului P (în special terfenadină, astemizol, cisapridă); tulburări gastro-intestinale (greață, diaree, vărsături); reacții adverse ale sistemului nervos central (agitație, dezinhibiție, cefalee, insomnie); tremor; sindrom serotoninergic (febră, mioclonie, confuzie, tahicardie, rigiditate) atunci când este administrat în asociere cu inhibitori MAO sau L-triptofan; manie; autoagresiune, hiperactivitate și control afectat asupra comportamentului Paroxetină (Paxil) Toate cele de mai sus - mg/zi Ca mai sus, cu excepția timpului de înjumătățire mai scurt ( ore); simptome de sevraj la întreruperea bruscă a tratamentului Sertralină (Zoloft) Toate cele de mai sus - mg/zi (a se lua cu alimente) Similar paroxetinei, metabolitul inactiv are un timp de înjumătățire mai lung; relație liniară între doză și efecte secundare Continuarea tabelului „Ъ Sfârșitul mesei Clasa medicamentului Indicație Doză ” și „kuh” Analiza (procesarea) acestor sunete de vorbire în creier ar trebui să corespundă unei tranziții foarte rapide (aproximativ ms lungime) de la sunetul „k” la „uh” în procesul de citire a cuvântului „kuh” Unii școlari au probleme cu procesarea suficient de rapidă a acestor semnale acustice necesare pentru perceperea sunetelor vorbirii De regulă, o astfel de tulburare a percepției fonologice duce la deficiențe de citire La astfel de elevi, probabil, formez conexiuni asociative instabile între aceste sunete și simboluri vizuale (de exemplu, combinații de litere) Poate fi dificil pentru ei să înțeleagă că cuvintele sunt alcătuite din segmente de vorbire (foneme), așa că au o capacitate afectată de a rupe cuvintele în sunetele lor constitutive și, în consecință, pot fi, de asemenea, afectate în compoziția sunetelor cuvintelor când sunt pronunțate De asemenea, ei pot avea dificultăți în manipularea mentală a sunetelor și combinarea sunetelor pentru a forma cuvinte Deficitul semantic este, de asemenea, destul de comun Este dificil pentru un copil să înțeleagă sensul cuvintelor noi și să folosească aceste cuvinte corect Pentru acești copii, este deosebit de dificil să distingeți clar nuanțele de sens în diferite combinații de cuvinte Alte tulburări comune de vorbire includ încălcarea sintaxei (ordinea cuvintelor), construcțiile vorbirii (paragrafe și tranziții), un simț slab dezvoltat al limbajului (slăbiciune metalingvistică) ) și incapacitatea de a face inferențe corecte, de a construi ipoteze, presupuneri (compensând lipsa de informații) La mulți adolescenți, funcțiile superioare de vorbire sunt slab formate Ei se confruntă cu probleme cu înțelegerea vorbirii abstracte sau simbolice, vocabularul extrem de tehnic, conceptele verbale, informațiile verbale dens din manuale, probleme cu învățarea limbilor străine și înțelegerea vorbirii figurative (inclusiv metafore și comparații) Adesea se face o distincție între disfuncția vorbirii receptive și expresive (adică, producerea sau comunicarea deficitară a vorbirii) Copiii cu o tulburare predominant de limbaj receptiv pot avea dificultăți în urma instrucțiunilor Capitolul ioni când se lucrează în clasă, probleme cu înțelegerea explicațiilor orale și interpretarea materialului citit Tulburările de limbaj expresiv includ probleme oromotorii care afectează articulația și fluența Unii elevi confundă succesiunea de sunete în cuvinte; altora le este greu să regleze ritmul sau prozodia vorbirii Discursul lor poate fi neuniform, incert și uneori caracterizat de intonație incorectă Problemele de reamintire a cuvintelor pot interfera cu fluența expresivă În ciuda unui vocabular suficient, copiii au dificultăți în a găsi cuvintele potrivite pentru a-și exprima gândurile, de exemplu, atunci când răspund în clasă Discursul lor pare foarte incert și pot folosi definiții substitutive (descrieri ale semnificațiilor) cuvintelor pe care nu le pot aminti în acest moment (parafrază, verbozitate) Alți copii cu tulburări expresive de vorbire au dificultăți în construirea propozițiilor, inclusiv utilizarea corectă a structurilor gramaticale și organizarea narațiunii orale (și eventual scrise) Unii elevi au o relație între încălcarea vorbirii expresive și dezvoltarea comportamentului antisocial (delincvent) Acest lucru este valabil mai ales dacă încălcarea vorbirii expresive are loc în contextul deprivării sociale sau a unei situații patologice în familie Elevii cu vorbire bine dezvoltată își pot folosi abilitățile lingvistice pentru a depăși problemele din alte domenii ale cunoașterii De exemplu, un elev își poate folosi capacitatea de raționament în procesul de învățare a matematicii, ascunzând tendința de a avea dificultăți în înțelegerea conceptelor predominant non-verbale (cum ar fi proporția, raportul, ecuația și diametrul) Orientare spatiala Procesarea vizuală a informațiilor necesită înțelegerea atributelor spațiale Percepția formei și poziției, mărimea relativă, relația dintre p iana anterioară și posterioară și constanța formei sunt câteva dintre componentele orientării spațiale Copiii cu tulburări de orientare spațială pot avea dificultăți în recunoașterea literelor și cuvintelor Acești copii pot avea o schimbare în pronunție datorită faptului că întâmpină adesea dificultăți asociate cu cu memorie a configuraţiilor vizuale ale cuvintelor În general, totuși, copiii care confundă atributele spațiale întâmpină rareori probleme de învățare pe termen lung sau severe, cu excepția cazului în care tulburarea de orientare spațială este complicată de o altă tulburare specifică de dezvoltare Anterior se credea că tulburarea de orientare vizual-spațială este o cauză comună a tulburărilor cronice de citire Cu toate acestea, majoritatea cercetărilor permit să respingă această teorie Copiii cu tulburări de orientare spațială pot învăța târziu să facă distincția între „dreapta” și „stânga” În plus, ei pot prezenta semne de stângăcie motorie din cauza dificultății de a utiliza informațiile vizuale spațiale pentru a programa un răspuns motor Acești copii pot întâmpina și probleme la desen, le poate fi greu să creeze, să sculpteze, să facă aplicații, meșteșuguri etc Orientare cauzală Percepția corectă a timpului și a secvenței evenimentelor este o funcție specifică importantă de dezvoltare Elevii ar trebui să fie capabili să-și gestioneze (gestionarea în mod corespunzător) timpul pentru a planifica și a desfășura acțiuni care constau în mai multe etape și să dezvolte capacitatea de a memora o succesiune lungă de fapte și acțiuni (aceasta din urmă funcție include stocarea în memorie a unei serii de acțiuni, o imagine plot-tematică sau diverși algoritmi matematici) Copiii cu o tulburare de orientare cauzală pot întârzia să învețe să spună corect ora Ei pot avea dificultăți considerabile în urma comenzilor cu mulți pași, acțiuni cu multe componente care trebuie efectuate în succesiunea corectă, învățarea și denumirea corectă a lunii anului și compilarea unei povești Acești copii pot avea probleme în organizarea timpului de lucru; pot experimenta anxietate din cauza incapacității de a-și aminti programul, ordinea lecțiilor de la școală și de a termina munca la timp funcția neuromotorie Există trei forme diferite, dar interdependente ale funcției neuromotorii asociate cu școlarizarea: viteza motricității fine, fluența grafologică și coordonarea actelor motorii mari Partea XXVI Probleme mentale Încălcarea funcției motricității fine poate duce la probleme în activitățile de artă amatori și lecțiile de muncă Aceste deficiențe interferează cu învățarea să cânte la instrumente muzicale sau să controleze mouse-ul computerului Dezordonarea mișcărilor ochilor și mâinii se poate manifesta prin incapacitatea de a integra rapid și precis stimulii vizuali cu un model specific de mișcări ale mâinii Alți copii pot avea dificultăți în a-și aminti o secvență de acțiuni motorii fine, cum ar fi cântatul la instrumente muzicale sau legarea șireurilor Termenul de „dispraxie” se referă în general la o încălcare a formării planului ideomotor, la implementarea unor acte motorii coordonate și la reglarea modelului de acțiuni pentru a îndeplini un anumit sarcina genetică Termenul „funcție grafomotorie” se referă la componentele motrice specifice ale scrisului Există mai multe subtipuri de disfuncție grafomotorie, a căror încălcare duce la o tulburare semnificativă a scrisului Unii elevi au szualizare afectată în procesul de scriere Au dificultăți cu imaginea literelor și a cuvintelor atunci când scriu Acești copii se caracterizează printr-un scris de mână ilizibil, cu o distanță neuniformă și inadecvată între cuvinte Alți copii au memoria grafomotorie afectată, capacitatea de a-și aminti rapid și precis forma literelor și a numerelor Au dificultăți în a scrie scrisori individuale și preferă să folosească scrisorile tipărite decât scrise Unii copii au semne de agnozie digitală sau feedback grafomotor afectat; le este dificil să determine locația degetelor atunci când scriu Drept urmare, sunt nevoiți să-și aducă ochii foarte aproape de pagină și să încerce să aplice prea multă presiune asupra creionului Alți școlari suferă de un deficit al producției grafomotorii Ei întâmpină dificultăți în realizarea secvenței foarte coordonate de acțiuni motorii necesare scrisului Deși pot înțelege și imagina ceea ce urmează să scrie, au și dificultăți în a atribui roluri diferitelor grupe de mușchi din mâini în timpul procesului de scriere Acest fenomen este descris și ca disgrafie dispraxică Este important de luat în considerare că copilul poate avea un bun viteza limbajului fin (care se apreciază la efectuarea acțiunilor mecanice), dar în același timp viteză grafomotorie foarte mică (care este însoțită de dificultate pronunțată la scriere sau scriere de mână slab lizibilă) Unii copii au efecte motorii afectate Ei pot întâmpina probleme în procesarea informațiilor spațiale externe pentru a finaliza acte motorii mari Copiii cu această deficiență nu pot prinde sau arunca o minge, deoarece nu pot evalua cu exactitate traiectoria acesteia în spațiu La alți copii, simțul poziției corpului este schimbat, adică fluxul sau interpretarea informațiilor proprioceptive și kinestezice (impulsuri) din articulațiile și mușchii periferici este afectată Acești copii sunt în mod deosebit susceptibili de a avea dificultăți în efectuarea activităților care necesită echilibru și control adecvat al mișcărilor corpului Alți copii nu îndeplinesc cerințele pentru praxis motor atunci când desfășoară anumite tipuri de activități care implică abilități motorii grosiere Este dificil pentru acești copii să-și amintească sau să planifice efectuarea unor acte motorii complexe (necesare, de exemplu, pentru a dansa, a înota sau a face gimnastică) Copiii cu deficiențe motorii grosiere pot întâmpina probleme semnificative la orele de educație fizică Tulburarea motrică grosieră la un copil poate duce la tulburări în relațiile în echipă, înstrăinare și sentimentul propriei inadecvare Funcții cognitive superioare Acest grup de funcții include abilitatea pentru diferite procese de gândire sofisticate și complexe, formarea conceptelor, gândirea critică, abilitățile de rezolvare a problemelor (probleme), înțelegerea și formularea regulilor, găsirea de idei creative, creativitate și abilități metacognitive (abilitatea de a reflecta asupra gândirii) Copiii variază considerabil în ceea ce privește capacitatea lor de a înțelege bazele conceptuale ale abilităților și domeniilor de conținut Pe măsură ce copilul învață la școală și programa școlară devine mai complexă, conceptele devin mai abstracte și mai complexe Noile reprezentări sunt adesea construite pe reprezentări (concepte) învățate anterior - Unii copii au o deficiență generală în înțelegerea conceptelor în general, alții experimentează Capitolul DIN dificultăți doar în perceperea conceptelor din domenii foarte specifice (de exemplu, matematică, istorie, sociologie sau alte științe) Unii studenți preferă să înțeleagă diferite concepte cu voce tare, în timp ce alții sunt mai confortabili să formuleze gânduri fără utilizarea vorbirii (de exemplu, prin imaginația vizuală) Mulți dintre cei mai buni studenți se străduiesc să consolideze concepte prin mijloace verbale și non-verbale Capabil de a rezolva probe de gel (zaSach) este o funcție foarte importantă necesară în studiul matematicii și aproape în orice materie din școală Copiii cu abilități dezvoltate de rezolvare a problemelor sunt excelenți strategi Sunt excelenți în a prevedea și a evalua o situație, folosind mai multe tehnici alternative, alegând cea mai bună metodă în fiecare caz și controlându-și acțiunile pentru a aplica o strategie alternativă dacă este necesar Pe de altă parte, o funcție subdezvoltată de rezolvare a problemelor este asociată cu o tendință de a fi rigidă sau impulsivă; un astfel de elev nu poate să-și planifice acțiunile în etape și să facă față cu înțelepciune dificultăților existente El poate întâmpina dificultăți considerabile în efectuarea lucrărilor care necesită aplicarea metodică a abordărilor strategice și flexibilitate în rezolvarea problemelor Căutarea ideilor creative este necesară la pregătirea materialului pentru un mesaj sau raport, pentru a gândi cea mai bună modalitate de prezentare a proiectului, și pentru a rezolva diverse probleme educaționale care necesită o abordare creativă Unii elevi nu pot genera idei originale, preferând să urmeze instrucțiuni precise Ei întâmpină dificultăți marcante când vine vorba de a veni cu un subiect, de a-și folosi imaginația, de a prezenta argumente sau de a gândi liber și independent Abilitatea de a gândi critic este o altă funcție cognitivă superioară care se dezvoltă în timpul anilor de școală Elevii de succes sunt adesea capabili să evalueze rapid declarațiile, rezultatele muncii și oamenii folosind criterii obiective De asemenea, pot învăța din propriile greșeli și pot aprecia punctele de vedere ale altora Abilitățile metacognitive reprezintă capacitatea de a reflecta asupra gândirii Copiii cu abilități metacognitive bune pot se pot observa pe ei înșiși în procesul de gândire sau de învățare Ei pot dezvolta o înțelegere a procesului de gândire care le permite să-și îmbunătățească strategia de învățare și să o facă mai activă și mai eficientă Copiii cu o lipsă de abilități metacognitive au dificultăți în îndeplinirea sarcinilor intelectuale De regulă, ei nu pot dezvolta tehnica corectă care să le permită să studieze pentru un test, să scrie un raport sau să rezolve alte probleme complexe de învățare Gândirea socială Capacitatea elevului de a comunica într-un mediu social este cerută în mod constant atât la școală, cât și după școală Se acumulează dovezi că capacitatea de a gândi social reprezintă o zonă separată a funcțiilor specifice de dezvoltare Gândirea socială include multe abilități diferite, inclusiv capacitatea de a crea noi relații, de a planifica, organiza și desfășura procesul de comunicare, precum și răspunsul adecvat și sensibilitatea la semnalele de feedback social, capacitatea de a rezolva conflicte sociale fără agresiune, utilizarea adaptativă a vorbirea într-un context social (pragmatism verbsip), capacitatea de a stabili adevărate relații reciproce (reciproce) cu alte persoane (în special semenii), capacitatea de a depăși propria egocentrizare internă pentru a-i aprecia pe ceilalți sau a avea grijă de ceilalți Pe lângă aceste abilități, elevii trebuie să fie conștienți de formarea propriei imagini de sine și să fie capabili să se prezinte într-o lumină favorabilă în fața colegilor și a adulților Din păcate, unii copii habar nu au ce impresie neplăcută le fac altora Lipsa abilităților sociale poate avea un impact negativ pronunțat asupra controlului comportamentului, sănătății mintale și, desigur, succesului în carieră Progresul academic Deteriorarea funcțiilor specifice de dezvoltare este probabil să se manifeste în diferite zone la diferiți copii Combinația de disfuncționalități tinde să afecteze rezultatele academice, reducând adesea abilitățile de învățare de bază și componentele acestora în citire, scris și matematică Partea XXVI Probleme mentale Lectură (vezi și ) Tulburarea de citire denumită dislexie se poate baza pe o tulburare a funcțiilor specifice de dezvoltare În bo În cele mai multe cazuri, copiii cu disfuncție de citire au funcția de vorbire afectată Inițial, au adesea afectarea percepției fonologice, care se manifestă ca o dificultate în recunoașterea și înțelegerea sunetelor vorbirii și în efectuarea manipulărilor cu acestea (vezi mai sus) În viitor, este posibil să fi avut probleme pronunțate cu formarea în memorie a asociațiilor dintre sunetele limbii engleze și combinațiile de litere care reprezintă aceste sunete Acest lucru duce la o încălcare la nivelul recunoașterii (decodării) cuvintelor individuale La copii, formarea unui vocabular vizual (un set de cuvinte care sunt recunoscute instantaneu) poate fi încetinită Dacă decodificarea cuvintelor este încetinită sau îngreunată semnificativ, aceasta duce mai târziu la deficiențe pronunțate ale capacității de a citi Elevii cu o tulburare vizuală spațială pot avea, de asemenea, dificultăți de a învăța să citească, dar aceste tulburări sunt cauze relativ rare de dislexie Copiii cu orientare cauzală afectată sau memorie activă de lucru pot avea, de asemenea, dificultăți în descompunerea cuvintelor în sunetele lor componente (foneme) și pentru a recrea combinații de sunete în ordinea corectă Deficiența de memorie poate cauza probleme asociate cu citirea - rememorarea și rezumarea materialului citit, formarea memoriei pentru asocieri între simbolul sunet și literă, crearea și extinderea vocabularului Unii copii cu deficit în funcțiile cognitive superioare întâmpină dificultăți în înțelegerea lecturii din cauza incapacității de a formula ideile principale ale textului Deg și dislexicii tind să nu le placă cititul și încearcă să evite lectura Lipsa de practică exacerbează adesea și mai mult problemele de citire Astfel, întârzierea în formarea deprinderilor de citire devine din ce în ce mai accentuată în timp Ortografie Erorile de ortografie pot lua mai multe forme Copiii cu tulburări de vorbire pot avea dificultăți în utilizare utilizarea sensurilor fonologice în procesul scrierii Se pot baza prea mult pe percepția lor vizuală a cuvintelor (configurația lor tschu) și, prin urmare, comite greșeli de ortografie înlocuind eronat similare în ortografie, dar diferite în sunet și înțeles, prune într-o literă (de exemplu, „fight” și „fight”) Alți copii, dimpotrivă, le este greu să-și amintească configurația cuvintelor | Dacă nu există deficiențe fonetice, acești copii pot înlocui cuvinte care sunt aceleași în pronunție, dar diferă în ortografie, de exemplu, pot înlocui cuvântul „luptă” cu „fite” Unii copii au tulburări morfologice - nu dezvoltă înțelegerea faptului că unele combinații de litere schimbă sensul cuvântului, este posibil să nu acorde atenție sufixului, prefixului, rădăcinii cuvântului, care se reflectă într-un model specific de greșeli de ortografie De exemplu, un copil ar putea scrie „played” în loc de „plade” Copiii cu deficiențe de memorie pot scrie corect unele cuvinte în timpul dictarii vocabularului, dar fac greșeli de ortografie în aceleași cuvinte atunci când intră în structura textului Deficiența de memorie la acești copii duce la incapacitatea de a efectua mai multe operații în același timp Unii elevi fac greșeli de ortografie complexe, dintre care multe nu sunt explicate prin nicio regulă de ortografie!! (de exemplu, un copil poate scrie o combinație de litere care nu apare niciodată în engleză) Prognosticul pentru corectarea tulburărilor de ortografie la astfel de copii este cel mai puțin favorabil Analiza erorilor de ortografie poate oferi informații valoroase despre natura tulburării de dezvoltare psihomotorie la un copil dat Scrisoare Pe măsură ce copilul învață la școală, cerințele pentru volumul și organizarea scrisului expresiv cresc Dificultăți în proces! literele se numesc tulburare de scriere expresivă I sau oigrafie La mulți copii, încălcarea scrisului expresiv se datorează disfuncției grafomotorii În aceste cazuri, fluența grafomotorie a copilului nu corespunde cu viteza procesului mental și a producerii vorbirii În timp ce scrie, copilul poate uita gândurile sau nu le formulează pe deplin din cauza faptului că eforturile mecanice ale scrisului necesită prea multă energie Când aceste tulburări sunt combinate cu defiPy „ volum de memorie, ceea ce duce la ortografie Capitolul erori, de regulă, există încălcări grave ale scrisului expresiv în general Copiii nu scriu suficient de repede, în timp ce există o încălcare a conținutului textului și utilizarea prg-vil (punctuație, scriere cu majuscule, reguli gramaticale) Copiilor cu o tulburare cauza-efect le este mai ușor să-și exprime gândurile verbal decât să le noteze Copiii cu disfuncție a limbajului expresiv sunt uneori incapabili să-și exprime gândurile pe hârtie Elevii cu disfuncție activă a memoriei de lucru pot avea dificultăți în scrierea unui text coerent, logic, coerent, deoarece uită gândurile pe care și-au dorit să le scrie în procesul de scriere În cele din urmă, studenților cu disfuncție a atenției le este dificil să se mobilizeze și să mențină atenția și să-și controleze acțiunile în procesul scrierii De fapt, tulburarea de scriere expresivă este cea mai frecventă problemă academică la copiii cu deficit de atenție Matematica Capacitatea aritmetică afectată sau discalculia poate fi deosebit de dificil de corectat Într-un studiu efectuat pe o populație de școlari, s-a constatat că niciunul dintre elevii care au rămas în urmă la matematică timp de cel puțin luni în clasa a VI-a, ulterior nu a ajuns din urmă cu colegii de clasă; un alt studiu mai recent a arătat persistența unor tulburări aritmetice severe la % dintre copiii prepubertali afectați Factorii asociați cu persistența deficienței au inclus severitatea deficienței funcționale, precum și o indicație a problemelor cu numărarea aritmetică la frații proband Astfel, o scădere semnificativă a capacității de matematică poate deveni aproape de netrecut, deoarece acest subiect este caracterizat de o structură foarte cumulativă Sunt posibile diferite forme de încălcare a abilităților matematice Unii copii au probleme cu matematica din cauza unei încălcări a funcțiilor cognitive superioare Ei sunt incapabili să înțeleagă conceptele aritmetice Elevii care se descurcă bine la matematică pot folosi atât verbal și modalități non-verbale de a înțelege concepte matematice precum fracții, procente, ecuații și proporții În schimb, copiii cu această tulburare a funcției pot avea dificultăți să aplice în mod eficient conceptele matematice cunoscute, să rezolve sistematic probleme sau să aplice concepte teoretice într-o situație practică Pentru unii copii, afectarea memoriei duce la o scădere a abilităților matematice, pentru alții este dificil să memoreze automat conceptele matematice (de exemplu, să învețe tabla înmulțirii) Unii au dificultăți în a-și aminti succesiunea de acțiuni sau algoritmul necesar într-o situație dată (de exemplu, succesiunea pașilor la rezolvarea unui exemplu de diviziune lungă) Alți copii au o deficiență activă a memoriei de lucru: se concentrează pe o parte a unei sarcini (sau exemplu) și în același timp uită și alte componente ale aceleiași sarcini Unii elevi cu deficiențe de vorbire au dificultăți în a învăța matematica deoarece nu înțeleg bine explicațiile verbale ale profesorului Asemenea elevi pot experimenta frustrari cu rezolvarea orală a problemelor matematice și cu utilizarea corectă a termenilor matematici Mulți elevi cu deficit de atenție au probleme la cursurile de matematică din cauza incapacității de a se concentra asupra micilor detalii (cum ar fi semnele de acțiune matematică) Ei pot adopta o abordare impulsivă în rezolvarea problemelor de matematică și au puțin control asupra acțiunilor lor Prin urmare, ei fac adesea greșeli asociate cu neatenția A face matematică necesită un anumit grad de control vizual Copiii care nu sunt capabili să folosească imaginația vizuală în procesul de învățare pot avea dificultăți în învățarea matematicii Pentru ei, poate fi foarte dificil, de exemplu, să înfățișeze forme geometrice sau să manipuleze mental fracții Adesea, copiii cu abilități matematice afectate dezvoltă o fobie - o frică de lecțiile de matematică Această anxietate și teamă asociate cu învățarea matematicii pot, la rândul lor, exacerba deficiențele existente Discipline aferente Copiii cu tulburări de dezvoltare psihomotorie pot întâmpina dificultăți în diverse domenii de cunoștințe predate în scară Studiul disciplinelor științifice poate reprezenta o provocare deosebită din cauza necesarului! pu prelucrarea volum mare de verbale Partea XXVI Probleme mentale informațiile prezentate în manuale într-o formă condensată și amintirea rapidă a faptelor legate de o anumită problemă Studiul disciplinelor sociale implică adesea aplicarea unor concepte filozofice complexe și crearea de abstract? concepte verbale (de exemplu, democrație, liberalism, impozitare) Elevii cu funcții cognitive superioare afectate nu își pot imagina corect aceste concepte Învățarea unei limbi străine poate fi o problemă serioasă pentru copiii cu tulburări de vorbire sau memorie Copiii care au probleme (chiar ușoare) asociate cu învățarea limbii materne (tulburări de percepție fonologică, tulburări semantice sau sintactice) pot întâmpina adesea probleme în învățarea unei a doua limbi Pentru unii adolescenți, incapacitatea de a învăța o limbă străină devine o problemă serioasă, așa că studiul acesteia ar trebui amânat până la absolvirea școlii sau la intrarea într-un institut Este mai bine ca copiii mici cu probleme de învățare să înceapă să învețe o limbă străină la o vârstă mai înaintată (în liceu) Unii elevi au probleme organizatorice pronunțate care afectează negativ performanța școlară Acești copii nu sunt capabili să dezvolte o strategie eficientă de învățare Unii sunt prea impulsivi și incapabili să folosească metode care fac învățarea mai ușoară și mai productivă Alți copii nu pot să completeze în mod regulat un jurnal, să urmeze explicațiile și temele profesorului, să vină la curs la timp, să completeze temele la timp, să găsească lucrurile de care au nevoie, să-și țină dulapul organizat și să-și amintească ce cărți să ia acasă de la școală Mulți studenți dezorganizați au probleme în pregătirea pentru teste Se pare că habar nu au ce și cum să învețe și pentru cât timp Le lipsesc adesea abilitățile de auto-examinare încălcări non-academice Tulburările psihomotorii duc adesea nu numai la deficiențe academice, ci și la probleme în alte domenii ale vieții unui copil Unele dintre deficiențele non-academice se datorează direct unei tulburări specifice de dezvoltare, altele sunt deficiențe secundare subperformanțelor persistente ale copilului în diverse domenii și frustrare Impulsivitatea și scăderea autocontrolului efectiv la copiii cu deficit de atenție pot duce la acțiuni nepotrivite pe care copilul le întreprinde neintenționat În unele cazuri, copiii cu deficiență psihomotorie își vor exprima anxietatea cu privire la eșecul lor și depresia detectabilă clinic Rezultatele pot fi starea de spirit scăzută, declarații auto-depreciate, stima de sine scăzută, oboseală cronică, pierderea interesului și chiar gânduri de sinucidere Unii copii își pierd motivația de a învăța Au tendința să renunțe („renunțe?”) și să manifeste neputință totală în învățare Copiii simt o pierdere completă a controlului asupra ei înșiși și asupra evenimentelor din viața lor Cu toate acestea, ei nu simt nevoia să depună niciun efort pentru a schimba situația actuală Ca urmare, acest lucru duce inevitabil la depresie, pesimism și pierderea ambiției Diagnostic (examen) Un copil care se descurcă prost la școală necesită o abordare multidisciplinară atentă Într-o situație optimă, examinarea unui astfel de copil ar trebui să fie efectuată de o echipă de specialiști, inclusiv un medic pediatru, un psiholog sau un psihiatru și un specialist în psihologia învățării sau un defectolog care poate efectua o analiză detaliată a nivelul copilului în diverse domenii academice și evaluează funcțiile mai subtile ale elevului de care are nevoie! pentru succes la școală In separat! Cazurile I necesită participarea altor specialiști, inclusiv un logoped, un neurolog, un terapeut de reabilitare și un pedagog social Mulți copii sunt examinați în măsura necesară la școală În Statele Unite, o astfel de examinare a școlarilor în urmă este legalizată de constituție! (Secțiunea - ) și este administrat de programul Copii cu dizabilități de învățare (IDEA) În plus, copiii cu deficit de atenție și alte dizabilități pot fi incluși în special! programe de tranziție școlară în conformitate cu secțiunea din Legea de reabilitare din Un sondaj multidisciplinar realizat pe baza școlilor oferă de obicei un mare ajutor în diagnosticare, dar nu este lipsit de erori de diagnostic și de situații conflictuale Restricţii la bugetul şcolii în raport cu' | finanţarea necesară specialistului®] poate afecta negativ calitatea sondajului' | Capitolul și apelează la o restrângere a cercului de specialiști necesari În legătură cu astfel de restricții, există o nevoie tot mai mare de consultații independente și de reexaminare a copilului într-o instituție independentă În aceste cazuri, medicii pediatri joacă un rol important în procesul de examinare a copiilor cu performanțe școlare afectate Munca unui medic pediatru este necesară în colectarea anamnezei, sistematizarea și organizarea datelor obținute în tăietură starea de examinare a copiilor cu tulburări psihomotorii Medicul pediatru poate obține informațiile necesare prin chestionare completate de părinți, personalul școlii și copil (dacă este suficient de mare) Aceste chestionare oferă în timp util informații noi despre tiparele comportamentale, performanța academică și problemele asociate cu tulburarea psihomotorie În plus, chestionarele ajută la identificarea datelor privind istoricul medical al copilului, istoricul familial și datele demografice asociate cu problemele de învățare ale copilului În aceste scopuri, a fost elaborat chestionarul sistemului ANSER și sunt utilizate și chestionare comportamentale standardizate - Chestionarul Comportamentului Copilului (CBCL) și Sistemul de Evaluare a Comportamentului Copilului (BASC) Evaluarea unui copil cu tulburări de dezvoltare specifice suspectate ar trebui să includă o examinare fizică completă și o examinare de către un neurolog, precum și un studiu de sensibilitate pentru a exclude condițiile patologice asociate care pot exacerba problemele de învățare Cauza specifică care provoacă probleme de învățare la un anumit copil poate fi identificată doar în cazuri rare Sunt posibile un examen neurologic complet și o evaluare a dezvoltării Un medic pediatru poate evalua nivelul de dezvoltare al unui copil, poate identifica deficiențe de atenție, memorie și vorbire utilizând Scala de examinare elementară timpurie pentru copii (PEEX II) și Scala de pregătire pentru a învăța pentru copii (PEERAMID II) Evaluarea include, de asemenea, observarea comportamentului copilului și detectarea deficiențelor neurologice minime, uneori denumite simptome neurologice ușoare (inclusiv diferite mișcări asociate și alte fenomene asociate adesea cu o tulburare specifică de dezvoltare) (vezi și Vol , Cap , ) , și cap ) Examinarea, de regulă, include determinarea nivelului de inteligență (prin coeficientul general de inteligență - IQ) Acest studiu poate fi util în compararea nivelurilor specifice de subtest cu alte constatări diagnostice pentru a ajuta la identificarea unor tulburări specifice de dezvoltare Testele psihoeducaționale pot oferi informații diagnostice importante, mai ales dacă examinarea are ca scop identificarea disfuncțiilor care stau la baza problemelor de citire, ortografie (ortografie), scriere expresivă și matematică Un specialist în domeniul psihologiei învățării, analizând informațiile obținute din diverse surse, poate ajuta medicul pediatru să formuleze recomandări specifice pentru profesorii școlii și profesorii care desfășoară activități extrașcolare Medicul psihiatru poate identifica problemele psihologice intrafamiliale care pot reduce manifestarea unor tulburări specifice de dezvoltare Tratament Tratamentul copiilor cu tulburări psihomotorii necesită adesea o abordare multidisciplinară Majoritatea copiilor au nevoie de următoarele activități Clarificare Mulți copii cu tulburări de dezvoltare psihomotorie nu au o înțelegere clară a naturii și cauzelor tulburărilor lor După examinare, este foarte important să îi explicăm copilului cauza problemelor sale și, în același timp, să îi subliniem capacitățile și abilitățile Conversația cu copilul ar trebui să se desfășoare într-un limbaj simplu și ușor de înțeles, fără a folosi termeni speciali În timpul conversației, este necesar să insufleți un sentiment de optimism copilului, să stabiliți un contact de încredere cu el, să îi oferiți ajutor și sprijin Strategia de ocolire (cazare) Au fost dezvoltate multe metode care permit copilului să minimizeze manifestările externe ale tulburărilor specifice de dezvoltare Astfel de strategii de ocolire sunt de obicei aplicate în cursul școlii obișnuite; formele individuale de corecție terapeutică vizează întărirea funcțiilor deficitare Exemplele de strategie de soluționare includ utilizarea unui calculator atunci când rezolvați probleme matematice, folosirea unui dicționar electronic de buzunar în timp ce scrieți texte și pregătirea prezentărilor orale Partea XXVI Probleme mentale în loc de cele scrise, rezolvând mai puține probleme matematice Puteți aduce copilul cu deficit de atenție mai aproape de profesor pentru a minimiza efectul distragerilor, oferiți copilului modele demonstrative vizuale pentru rezolvarea corectă a unei probleme de matematică, nu limitați timpul pentru test Strategia de bypass nu este un tratament pentru tulburările de dezvoltare psihomotorie, ci o metodă de a minimiza efectele lor academice și non-academice Corectarea pedagogică Acțiunile corective pot fi efectuate la școală și acasă pentru a elimina punctele slabe din procesul de învățare Cei care predau citirea, matematica și alte discipline pot folosi datele din sondaj pentru a selecta metoda cea mai potrivită nivelului și capacității elevului de a îmbunătăți abilitățile de citire, scriere sau calcul În procesul de corecție pedagogică, atenția nu ar trebui să se concentreze doar asupra unei probleme academice specifice Mulți studenți au nevoie de ajutor specializat pentru a-și dezvolta abilitățile de învățare, organizarea productivă a muncii lor și stăpânirea strategiilor cognitive Corectarea pedagogică se poate efectua direct la școală, într-o clasă special destinată acestor scopuri sau într-un centru de formare Școala trimite elevi clasificați ca dizabilități de învățare la aceste clase Pentru a face acest lucru, procesul de examinare trebuie să documenteze o discrepanță semnificativă între IQ și abilitățile academice ale copilului Din păcate, la unii elevi mai întârziați cu deficiențe psihomotorii semnificative, o astfel de discrepanță nu este detectată Pe de altă parte, există în prezent un număr tot mai mare de școli și organizații care se ocupă de lucrări de remediere cu elevi mai întârziați, care renunță la aceste criterii obligatorii și oferă asistență tuturor copiilor cu probleme de învățare Corecția pedagogică, efectuată acasă, poate include antrenament care vizează automatizarea anumitor abilități, cum ar fi memorarea anumitor date aritmetice și construcții de litere terapie de dezvoltare Există opinii contradictorii cu privire la eficacitatea tratamentului niya vizează consolidarea și dezvoltarea funcțiilor subdezvoltate Nu există dovezi solide care să îmbunătățească semnificativ abilitățile motorii fine ale unui copil, memoria, rezolvarea problemelor sau cauzalitatea Cu toate acestea, unele forme de terapie de dezvoltare au devenit larg răspândite Logopedii, de regulă, oferă un program de măsuri terapeutice pentru copiii cu diferite forme de tulburări de vorbire Reabilitatorii caută să îmbunătățească abilitățile motorii ale unor elevi cu exp scris greoi sau rigiditate motorie Modificarea curriculumului Pentru mulți copii cu deficiențe psihomotorii, este necesară o schimbare a curriculumului (programul școlar) Acest lucru este valabil mai ales în procesul de învățământ gimnazial De exemplu, studenții cu deficiențe de memorie ar putea avea nevoie să aleagă materii și să modifice programa pentru a evita stresul cumulativ neobișnuit de memorie în orice semestru Este de mare importanță Consolidarea punctelor forte Tendințele, potențialitățile și talentele copiilor cu dificultăți de învățare ar trebui să fie clar identificate și utilizate pe scară largă Succesul în educația fizică, abilitățile actoricești, talentul pentru desen, muzică și alte domenii creative, abilitățile în tehnologie și alte talente pot fi găsite la elevii cu performanțe școlare afectate Părinții și personalul școlii ar trebui să creeze un mediu în care elevii cu probleme caustice să-și dezvolte abilitățile și să primească încurajare și laude pentru eforturile lor ” I Dezvoltarea abilităților individuale ale fiecărui copil poate avea în cele din urmă un impact mai mare asupra întregii lor vieți viitoare, inclusiv asupra alegerii profesie sau instituție Consiliere individuală și familială-În cazurile în care dificultățile de învățare pot fi agravate de probleme familiale sau tulburări psihice diagnosticate, poate fi indicată psihoterapia Un psiholog clinician® sau un psihiatru infantil poate sugera Capitolul un curs lung sau scurt de terapie care implică doar copilul sau întreaga familie Cu toate acestea, este necesar ca medicul să aibă o înțelegere completă a naturii și cauzelor tulburărilor psihomotorii la copil Metode discutabile de terapie Eficacitatea multora dintre terapiile propuse nu a fost dovedită în studii științifice Acestea includ dieterapie (vitamine, acizi grași, eliminarea anumitor aditivi alimentari sau potențiali alergeni din alimentație), terapii neuromotorii care vizează eliminarea disfuncției vestibulare, exerciții pentru ochi, utilizarea filtrelor, lentilelor colorate, biofeedback etc Toate aceste metode de obicei necesită o investiție semnificativă de timp și bani, așa că părinții trebuie avertizați că eficiența lor nu a fost dovedită În unele cazuri, este imposibil să distingem dacă îmbunătățirea stării copilului se datorează atenției și sprijinului sporit din partea celorlalți sau datorită efectului metodei utilizate Terapie medicală Unii agenți psihofarmacologici pot fi deosebit de eficienți în reducerea severității multor tulburări psihomotorii (vezi capitolele și ) Cea mai răspândită utilizare a psihostimulanților în tratamentul copiilor cu deficit de atenție Cu toate acestea, nu sunt un panaceu, deoarece majoritatea copiilor cu deficit de atenție suferă de tulburări asociate, inclusiv tulburări de vorbire, memorie, abilități motorii și deficite în abilitățile sociale Cu toate acestea, medicamente precum metilfenidatul (Ritalin sau Concerta, Metadate, un medicament cu acțiune prelungită) și dextroamfetamina (Dexedrine sau Adderall) pot juca un rol suplimentar important în procesul de tratament, deoarece în unele cazuri îmbunătățesc concentrația selectivă și permit copiilor să controleze impulsivitatea lor Caracteristicile terapiei cu psihostimulante, indicațiile pentru utilizarea lor, regimul de dozare și complicațiile medicamentoase sunt descrise în paragraful Dacă tabloul clinic prezintă semne de depresie sau anxietate, poate fi recomandabil să se prescrie antidepresive sau anxiolitice (vezi capitolele și ) Alte medicamente pot îmbunătăți controlul comportamental „Sm-ch ) Copiii care primesc terapie medicală necesită monitorizare regulată monitorizarea efectelor secundare, modificări ale tabloului clinic (comportamentul copilului), un examen fizic complet și ajustarea dozei de medicamente Se recomandă întreruperea periodică a medicamentului pentru a determina dacă își păstrează eficacitatea la acest pacient Rolul medicului pediatru Medicul pediatru ar trebui să joace un rol central în organizarea și implementarea unui program terapeutic în tratamentul copiilor cu tulburări psihomotorii În procesul de monitorizare pe termen lung a copilului și a familiei acestuia, medicul pediatru are posibilitatea de a evalua critic datele din istoricul medical, familial și istoricul de dezvoltare al copilului pentru a identifica copiii expuși riscului Pediatrul poate determina dacă tulburările timpurii de dezvoltare ale unui copil sunt normale sau amenință învățarea viitoare Observarea regulată a copilului în timpul școlii îi permite medicului pediatru să identifice problemele de învățare, să participe la organizarea examinării copilului, să coordoneze activitățile terapeutice și să joace rolul de consultant și de avocat pentru drepturile copilului Pentru ca medicul pediatru să poată face față în mod eficient acestor sarcini, el trebuie să mențină un nivel de bază de cunoștințe despre manifestările clinice ale tulburărilor specifice de dezvoltare la copii, metodele de diagnostic și tratamentul acestora, oportunitățile diagnostice și terapeutice care există în sistemul școlar și instituțiile medicale din regiune și legalizează drepturile școlarilor în decalaj în ceea ce privește modificarea, cazarea și corecția pedagogică Un sistem de screening și supraveghere ar trebui să facă parte din vizitele regulate la medic pentru a accelera detectarea timpurie a problemelor de învățare Aceasta ar trebui să includă utilizarea chestionarelor standardizate de screening pentru problemele de învățare sau interogarea directă a părinților cu privire la orice probleme legate de învățarea copilului Dacă se constată probleme, medicul pediatru trebuie să excludă cauzele medicale care pot declanșa probleme de comportament și să participe la programul de screening descris mai sus Medicul poate sfătui și ajuta părinții să organizeze studiile necesare la școală sau să contacteze specialiști independenți Pediatrul ar trebui să participe la discuția asupra constatărilor și să coordoneze tratamentul copilului, dacă este prezent Partea XXVI Probleme mentale sunt implicați diverși experți De asemenea, poate juca cel mai mult rol important în tratamentul unui copil care necesită farmacoterapie ca componentă a planului terapeutic În procesul relațiilor cu părinții și copilul, medicul pediatru poate oferi sfaturi valoroase cu privire la rezolvarea situațiilor stresante asociate cu problemele de învățare a copilului (de exemplu, refuzul copilului de a face temele), și poate sfătui cu privire la utilizarea oportunităților copilului și abilități în procesul de învățare la maximum și cel mai eficient Copiii (și părinții lor) cu tulburări specifice de dezvoltare ar trebui să fie conștienți de drepturile lor legale Au nevoie de aceste drepturi pentru a fi protejate în școală și în comunitate Un medic pediatru poate fi de ajutor deosebit în protejarea drepturilor copiilor la școală De exemplu, unii copii sunt foarte afectați negativ de încercările de a le recicla Medicul poate preveni restrângerea drepturilor copilului, precum și poate ajuta la organizarea asistenței educaționale a copilului la școală și la modificarea curriculum-ului acestuia Pediatrul poate ajunge la organizațiile comunitare, poate avea o mare influență asupra activităților administrațiilor locale și alocarea de fonduri pentru studenții cu probleme specifice de învățare Observație ulterioară Pentru toți copiii cu deficiențe psihomotorii, sprijinul și îndrumarea unui curator sau mentor – un profesionist care poate oferi întotdeauna sfaturi valoroase și poate monitoriza în mod continuu dezvoltarea copilului de-a lungul mai multor ani – poate duce la o îmbunătățire semnificativă a stării lor Aceste funcții pot fi îndeplinite cu mare succes de către un medic pediatru De-a lungul timpului, pe măsură ce copilul crește și se schimbă în starea sa, nivelul de dezvoltare și capacitatea de a învăța, inevitabil apar noi întrebări care trebuie rezolvate Deoarece copiii cu tulburări specifice de dezvoltare sunt un grup foarte eterogen, toți au nevoie de un plan de tratament conceput individual și este imposibil de prezis cu certitudine la vârsta de ani ce nivel de dezvoltare va atinge copilul și ce măsuri terapeutice va avea nevoie prin ani În consecință, copiii bolnavi (și membrii familiilor lor) au nevoie de monitorizare constantă și de corectare individuală a planului terapeutic pe măsură ce starea copilului se schimbă Literatură American Academy of Pediatrie, Committee on Qualir Improvement and Subcommittee on Attention-Deficitul Hyperachvity Disorder: Diagnostic and evaluation of the child with Artenuon-Deficit/Hyperacliviry Disordei Pediatrics ; : - Academia Americană de Pediatrie, Comitetul pentru copii cu dizabilități: Rolul medicului pediatru în dezvoltarea și implementarea unui plan individual de educație (IEP) și/sau a unui plan individual de servicii pentru familie (IFSP) Pediatrie - Chabot RJ, di Michele E, Pncaep L et al Rolul clinic al EEC computerizat în evaluarea şi tratamentul tulburărilor de învăţare şi atenţie la copii şi adolescenţi J Neuropsychiatry Clin Neuropsychiatry Clin Neurosci ; : - LevineM D Developmental Vanation and Learning Disoi ders, ed a II-a — Cambridge, MA: Educators Publishinn Service, Levine MD The Pediatric Assessment System for Learning Disorders Rev aged (Chestionare și Neurodevelop mental Fxaminations) - Cambridge, MA: Educators Publishing Service, Shalev RS, Gross-Tur V Det elopmental dyscalculia Pediatr Neurol ; - Templul E „Poldrack R , SahdmJ et al Răspunsuri neuronale perturbate la procesele fonologice și ortografice la copiii dislexici: un studiu fMRI NeuroRepon : : , SINDROMUL DE DEFICIENTĂ A ATENȚIEI MarkD Simms (Mark D Simms) Tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenție (ADHD) este cea mai frecventă tulburare de comportament în copilărie, una dintre cele mai frecvente boli cronice la copiii de vârstă școlară și cea mai amplu studiată tulburare mintală din copilărie o lungă perioadă de timp), control slab impulsiv și scăderea simțului (capacității) de autoconservare, hiperactivitate motorie și neliniște motorie (vezi Criteriile de diagnostic DSM-IV pentru ADHD) Aceste simptome sunt omniprezente și afectează capacitatea individului de a funcționa normal în viața de zi cu zi In conformitate Capitolul Criterii de diagnostic pentru ADHD conform DSM-IV A sau Șase (sau mai multe) dintre următoarele simptome de deficit de atenție persistă cel puțin luni, gradul de severitate a acestora duce la o încălcare a adaptării și nu corespunde nivelului de dezvoltare al pacientului deficit de atenție (a) Adesea nu reușește să acorde atenție detaliilor și face greșeli legate de neglijență în temele școlare la serviciu sau în alte activități (b) Adesea are dificultăți în menținerea atenției în timpul sarcinilor sau activităților de joacă (c) Adesea nu aude ceea ce i se spune (adresându-se direct lui) (d) Frecvent nu urmează instrucțiunile și nu reușește să finalizeze munca școlară, activitățile de zi cu zi sau îndatoririle postului (din cauza contradicției sau a lipsei de asigurare) (e) Adesea are dificultăți în organizarea sarcinilor și a altor activități (f) Frecvent evită, nu-i place sau acceptă fără tragere de inimă să facă sarcini care necesită muncă mentală prelungită (de exemplu, muncă separată sau teme pentru acasă) (g) Pierde frecvent obiectele necesare pentru teme sau alte activități (de exemplu, jucării, jurnal școlar, creioane, cărți sau unelte) (h) Adesea distras cu ușurință de stimuli externi (i) Uită adesea lucrurile necesare pentru activitățile zilnice Șase (sau mai multe) dintre următoarele simptome de hiperactivitate/impulsivitate persistă cel puțin luni, severitatea lor duce la o încălcare a adaptării și nu corespunde nivelului de dezvoltare al pacientului: Hiperactivitate (a) Adesea se frământă cu brațele sau cu picioarele, se agită pe loc (b) Se trezește frecvent în clasă sau în alte situații în care este necesar să stea mult timp într-un loc (c) Adesea scormonește excesiv sau se urcă pe lucruri în situații în care este inacceptabil (poate fi înlocuit cu un sentiment subiectiv de neliniște la adolescenți și adulți) (d) Adesea îi este greu să se joace (în liniște, calm) sau să facă ceva pentru activitate în tăcere (e) Adesea „pe margine” sau acționând ca și cum ar avea un motor în el (f) Chaete vorbește prea mult Impulsivitate (g) Adesea, răspunde fără a asculta întrebarea (h) Adesea are dificultăți în așteptarea la coadă (i) Întrerupe frecvent sau interferează cu alții (de exemplu, întreruperea conversațiilor sau a jocurilor) B Unele simptome patologice de hiperactivitate/impulsivitate sau deficit de atenție au fost depistate la un pacient cu vârsta de până la ani C Deteriorarea funcționării sociale cauzată de simptomele bolii apare la un pacient în medii diferite (cel puțin două situații diferite) (de exemplu, la școală/serviciu și acasă) D Trebuie să existe dovezi clare ale deficiențelor semnificative clinic cauzate de simptomele bolii în sfera socială, academică (educațională) și profesională a pacientului E Simptomele bolii nu sunt cauzate exclusiv de tulburarea pervazivă de dezvoltare, schizofrenie sau altă tulburare psihotică și pot să nu fie datorate unei alte boli mintale (de exemplu, tulburare de dispoziție, tulburare de anxietate, tulburare disociativă sau tulburare de personalitate) Cod, în funcție de tipul de boală: Tulburare sub formă de deficit de atenție/hiper-agilitate, tip combinat - criteriile A și A persistă timp de luni , Tulburare cu deficit de atenție/hiperactivitate, tip predominant cu deficit de atenție — în ultimele luni Criteriile A sunt îndeplinite și criteriile A lipsesc Tulburare cu deficit de atenție/hiperactivitate, tip cu predominanță de hiperactivitate/impulsivitate — în ultimele luni Criteriile A sunt îndeplinite și criteriile A lipsesc Manualul de diagnostic și statistic al tulburărilor mintale, ediția a patra, Text Ret ision — Washington, DC: American Psychiatric Associanon, Copyright American Psychiatric Association; tipărit cu permisiunea Partea XXVI Probleme mentale c DSM-IV distinge trei tipuri de ADHD: cu predominanța simptomelor de hiperactivitate și impulsivitate, cu dominanța simptomelor de afectare a atenției și tip combinat Copiii cu ADHD au adesea probleme cu performanța școlară, interacțiuni interpersonale afectate cu membrii familiei și semenii și stima de sine scăzută ADHD apare, de asemenea, împreună cu alte tulburări emoționale, comportamentale, de limbaj și de învățare (vezi secțiunea ) Din fericire, multe terapii psihosociale, comportamentale și farmacologice au fost dezvoltate acum pentru a trata simptomele de bază ale acestei tulburări Etiologie ADHD este o afecțiune eterogenă cu natură multifactorială Există dovezi că factorii genetici și exogeni în timpul dezvoltării prenatale și postnatale joacă un rol în debutul ADHD în copilăria timpurie În ADHD, au fost identificate atât modificări morfologice, cât și funcționale ale creierului, inclusiv o scădere moderată a corpului calos, a ganglionilor bazali și a lobilor frontali și hipofuncție a căilor dopaminergice frontostriate Mai mult decât atât, ADHD se dezvoltă adesea la copii cu consecințe ale afectarii SNC (de exemplu, prematuritate sau leziuni cerebrale traumatice) și efecte toxice (de exemplu, sindromul alcoolic fetal sau intoxicații cu plumb), la copiii cu tulburări de dezvoltare (de exemplu, în structura sindroamelor manifestate ca retard mintal) şi cu consecinţele unei leziuni infecţioase a sistemului nervos central Acest sindrom este posibil și la copiii sănătoși (fără alte tulburări) B iiznetsovye și studii de familie pred joacă un rol semnificativ al factorilor genetici în dezvoltarea ADHD; Studiile genetice moleculare au făcut posibilă identificarea unui număr de anomalii genetice la pacienții cu ADHD - anomalii în gena transportorului dopaminei, în gena care codifică receptorul E și, de asemenea, în gena care codifică subunitatea a hormonului tiroidian Epidemiologie Deși prevalența ADHD în rândul copiilor de vârstă școlară este estimată la - % conform datelor DSM-IV, frecvența acestei tulburări a variat între și % într-un studiu pe diferite populații de copii de vârstă școlară ADHD este de aproximativ - ori mai frecvent mai frecvent la băieți ( , %) decât la fete ( , F, cu toate acestea, subtipul predominant deficit de atenție este mai frecvent în rândul fetelor Factorii de mediu, inclusiv factorii de stres psihosocial, întreruperea contactului cu părinții și colegii de clasă pot agrava cursul ADHD, dar sunteți cauza acestui sindrom Contrar credinței populare, studiile epidemiologice sugerează că frecvența ADHD în populația generală este subestimată (multe cazuri sunt subdiagnosticate), astfel încât copiii cu ADHD adesea nu primesc un tratament adecvat Manifestari clinice Criteriile de diagnosticare DSM-IV pentru ADHD au fost dezvoltate pe baza rezultatelor studiilor care au implicat în principal copii cu vârsta cuprinsă între și ani Aceste criterii evidențiază mai multe aspecte ale diagnosticului ADHD Sevrajul comportamental trebuie să fie semnificativ statistic având în vedere vârsta și nivelul de dezvoltare al copilului, boala trebuie să înceapă înainte de vârsta de ani, iar simptomele trebuie să persistă cel puțin luni Simptomele trebuie să fie de natură omniprezentă și să apară într-o varietate de situații (două sau mai multe situații, cum ar fi școala și familia) și să interfereze cu capacitatea copilului de a funcționa normal În plus, simptomele ADHD nu ar trebui să se datoreze unei alte boli Pe măsură ce copilul crește, manifestările clinice se pot schimba: predominanța neliniștii motorii, a agresivității și a comportamentului distructiv la copiii preșcolari este înlocuită de dezorganizare, distractibilitate și neatenție în adolescența mai în vârstă și vârsta adultă ADHD este mai dificil de diagnosticat la copiii preșcolari, care în mod normal sunt adesea activi și neliniştiți, și la copiii cu deficiențe cognitive, al căror comportament este adesea caracterizat de imaturitate și ale căror intenții pot fi dificil de evaluat Diagnosticare Diagnosticul ADHD se face în primul rând pe baza tabloului clinic în urma unei examinări amănunțite, inclusiv utilizarea scalelor de evaluare comportamentală, interviuri clinice, examen fizic și examen neurologic Scale de evaluare comportamentală Mai multe comportamentale evaluative standardizate iavl Tulburări ale dezvoltării psihomotorii la copiii de vârstă şcolară Scalele sunt utilizate pe scară largă și relevă diferențe semnificative între copiii cu ADHD și copiii sănătoși Acestea includ, de exemplu, scala de evaluare Conner (Soppeg), indicele SDDV, chestionarul ADD-H Swanson, Nolan și Penham (SNAP), scala de evaluare educațională pentru profesor (AcTERS) Altele sunt sondaje ample, cum ar fi Chestionarul de comportament al copilului Achanbach (CBCI) sunt utilizate pentru screening-ul problemelor comorbide care nu includ manifestări ale ADHD (de exemplu, anxietate, depresie, tulburări de conduită etc ) Val ci pentru a colecta informații din diverse surse, în cazuri tipice - pentru a purta o conversație cu părinții, profesorii și, dacă este necesar, cu alte persoane care comunică adesea cu copilul, pentru a determina severitatea simptomelor și impactul acestora asupra diferitelor domenii ale viata copilului Scalele de evaluare joacă, de asemenea, un rol în stabilirea severității și amplorii simptomelor, dar diagnosticul de ADHD nu poate fi stabilit doar pe baza rezultatelor acestora Interviu clinic Scopul principal al interviului clinic este de a pentru a evalua ce simptome pot fi rezultatul altor afecțiuni care maschează ADHD în manifestările lor Evaluarea stării de sănătate, a nivelului de dezvoltare al copilului, a istoricului social și familial ar trebui să ajute la identificarea factorilor care pot afecta dezvoltarea și funcționarea normală a sistemului nervos, identificarea semnelor de boli cronice, deficiențe senzoriale sau informații despre utilizarea medicamentelor care poate avea un efect asupra funcționării organismului Factorii sociali negativi, cum ar fi divorțul părinților, situațiile stresante, abuzul sau neglijarea responsabilităților părintești, pot duce la dezvoltarea unor tulburări hiperactive de „introducere sau anxietate la copil Istoric familial de indicii de ADHD, Tulburări sau tulburări de anxietate, probleme de învățare, comportament antisocial, dependența de alcool sau droguri în • Rudele de primă linie pot indica un risc crescut de ADHD și/sau tulburări comorbide la copil Examinare fizică Nu există teste de laborator specifice pentru a diagnostica ADHD Cu toate acestea, atentie urmărirea poate dezvălui boli cronice, deficiențe senzoriale, malformații sau sindroame ereditare care pot contribui la dezvoltarea tulburărilor de comportament și a problemelor de învățare Prezența hipertensiunii arteriale, a ticurilor motorii, a ataxiei sau a bolii tiroidiene poate fi o contraindicație pentru prescrierea psihostimulanților utilizați în tratamentul ADHD și necesită măsuri suplimentare de diagnostic Tulburările ușoare de coordonare sau alte simptome neurologice „ușoare” sunt frecvente, dar le lipsesc o specificitate semnificativă și, prin urmare, nu sunt utile în diagnosticarea ADHD Este important de menționat că comportamentul copilului în noul mediu poate să nu se potrivească cu comportamentul lui obișnuit la școală și acasă Tragerea concluziilor pe baza comportamentului unui copil în cabinetul medicului poate duce la o concluzie diagnostică eronată Cercetare neuropsihologică Folosirea testelor standardizate care măsoară inteligența generală și evaluează performanța școlară (probleme specifice de învățare) – teste psihoeducative, pot dezvălui semne de retard mintal sau probleme specifice de învățare Discrepanța dintre cerințele școlare și abilitățile copilului duce la neatenție sau la un comportament inadecvat Testele de atenție susținută pot fi utile în diagnosticarea ADHD, dar nu ar trebui utilizate singure pentru a confirma sau exclude diagnosticul de ADHD Diagnostic diferentiat Bolile cronice sunt diagnosticate la aproximativ % dintre copiii din Statele Unite și pot interfera cu comportamentul și performanțele școlare ale unui copil (de exemplu, migrenă, convulsii de absență, astm și alte boli alergice, tulburări hematologice, diabet juvenil, cancer etc ) Acest lucru se poate datora, pe de o parte, influenței bolii în sine, pe de altă parte, efectelor secundare ale terapiei (de exemplu, medicamente utilizate în tratamentul astmului bronșic, hormoni corticosteroizi, anticonvulsivante, antihistaminice) La copiii mai mari și adolescenții, abuzul de substanțe poate duce la performanțe școlare slabe și deficite de atenție Partea XXVI Probleme mentale Tulburările de somn, inclusiv cele cauzate de obstrucția căilor respiratorii superioare rezultată din amigdalele și adenoidele mărite, provoacă adesea simptome comportamentale și emoționale Pe de altă parte, aceste tulburări pot cauza perturbarea tiparelor de somn Depresia și tulburările de anxietate pot duce la simptomele care apar în ADHD (de exemplu, neatenție, neliniște, incapacitatea de a se concentra și concentra pe muncă, organizare slabă, uitare), în timp ce aceste boli pot fi depistate ca afecțiuni comorbide asociate cu ADHD Manifestările TOC seamănă adesea cu cele ale ADHD, mai ales atunci când gândurile, impulsurile și imaginile intruzive recurente, persistente interferează cu activitățile zilnice normale ale pacientului Tulburări de adaptare cauzate de situații stresante severe (de exemplu, decesul unei rude apropiate, divorțul părinților, abuzul în familie, dependența de substanțe la părinți, mutarea etc ), sau perturbarea relației dintre copii și părinți, ducând la conflicte în familie, abuzul asupra copiilor, neglijarea responsabilităţilor părinteşti sau supraprotecţia pot duce la manifestări similare cu ADHD Deși se crede că ADHD este o tulburare primară a atenției, controlului impulsiv și activității motorii, alte tulburări acționează adesea ca afecțiuni comorbide: comportament deviant de poziție sau tulburare de conduită ( %) depresie și alte tulburări de dispoziție ( %), tulburări de anxietate ( %), probleme de învățare ( - %) Tratament Intervențiile psihosociale, terapia comportamentală și medicamentele sunt eficiente în tratarea diferitelor manifestări ale ADHD Un studiu colaborativ, multicentric, multimodal al terapiei la copiii cu ADHD, realizat de Institutul Național de Sănătate Mintală, a demonstrat eficacitatea psihostimulanților în tratamentul simptomelor centrale ale ADHD În același timp, metodele psihosociale și terapia comportamentală sunt eficiente în tratamentul multor tulburări comorbide care sunt adesea observate la copiii cu ADHD metode psihosociale Dacă se pune un diagnostic de ADHD, este necesar să se explice copilului și părinților modul în care ADHD poate afecta comportamentul de învățare, stima de sine, funcțiile sociale și relațiile familiale Este necesar să facem eforturi pentru a îmbunătăți relația copilului cu părinții, frații, profesorii și colegii, pentru a reduce manifestările de comportament distructiv, pentru a îmbunătăți capacitatea copilului de a face temele în mod independent, pentru a crește stima de sine Terapia comportamentală ar trebui să includă un plan amplu de modificare a mediului fizic și social al copilului, precum și a comportamentului De exemplu, cei din jurul școlii și de acasă ar putea avea nevoie să se adapteze la stilul de învățare al copilului și să reducă expunerea la distrageri Metode de terapie comportamentală Antrenamentul comportamental poate consta în - săptămâni de sesiuni individuale sau de grup Părinții învață principiile terapiei comportamentale cu accent pe succesiunea implementării acesteia, iar copiii lucrează pentru a îmbunătăți relațiile cu semenii și pentru a crește stima de sine Sunt identificate modificări comportamentale specifice (spre care trebuie îndreptat efectul terapeutic) care interferează cu copilul în viața de zi cu zi (de exemplu, nerespectarea anumitor reguli la școală și acasă, comportament distructiv, nerespectarea temelor etc ) După aceea, părinții și profesorii ar trebui să lucreze la tehnici specifice pentru a recompensa copilul pentru manifestarea comportamentului dorit (întărire pozitivă) și să gândească bine răspunsul în cazurile în care copilul nu atinge scopul (suprimare negativă) Terapia familială și individuală poate fi necesară în cazuri complexe sau pentru tratarea tulburărilor mintale precum depresia, anxietatea, izolarea socială, fobiile școlare etc Terapia comportamentală poate fi efectuată de psihologi, personalul școlii, un psihiatru sau terapeuți, dar mulți medici preferă de a îndruma părinții către profesioniști din serviciile sociale, deoarece acest tratament necesită mult timp, precum și abilități și pregătire speciale Organizații naționale precum CHAD (Societatea pentru Copii cu Deficit de Atenție) și ADDA (Tulburarea de Deficit de Atenție I) pot oferi, de asemenea, (Capitolul Tulburări ale dezvoltării psihomotorii la copiii de vârstă școlară asistență și sprijin educațional pentru copiii bolnavi și familiile acestora Tratament medical Cele mai ef medicamentele psihotrope eficiente în tratamentul ADHD sunt psihostimulante, dar în în cazuri dificile, este posibil să se utilizeze medicamente din alte grupuri Psihostimulanții sunt utilizați de peste de ani și au demonstrat un profil de siguranță excelent Studiile științifice au dovedit că psihostimulanții sunt eficienți în tratarea principalelor simptome ale bolii - nu vigilență, impulsivitate și hiperactivitate În plus, pe fondul luării de psihostimulante, există o îmbunătățire a simptomelor precum nerespectarea prescripțiilor medicale, impulsuri agresivitate severă, precum și îmbunătățirea relațiilor sociale cu colegii și membrii familiei, performanța școlară și acuratețea În schimb, psihostimulanții sunt ineficienți în tratarea simptomelor precum tulburările de citire, performanța școlară slabă și comportament social Cele două clase principale de psihostimulanți includ metilfenidatul și derivații săi (Ritalin, Concerta, metadatul CD și metilina) și amfetamina și derivații săi (Dexedrine și Adderall) Preparatele din ambele clase sunt disponibile sub formă de acțiune scurtă și prelungită Toate formele de psihostimulante sunt la fel de eficiente, cu toate acestea, reacția individuală a copiilor la diferite medicamentele pot varia foarte mult, medicul poate alege medicamentul care se potrivește cel mai bine cu criteriile farmacologice cu caracteristicile stilului de viață și nevoilor copilului Când Odată cu utilizarea ulterioară a psihostimulanților, aproximativ % dintre copii au un răspuns terapeutic la unul dintre medicamente și o scădere semnificativă a severității principalelor simptome ale bolii (ADHD) Psihostimulatoarele au puține contraindicații; efectele secundare sunt de obicei previzibile și ușoare Cele mai frecvente efecte complete pe termen scurt (tranzitorii) includ pierderea poftei de mâncare, pierderea în greutate (la începutul tratamentului), disconfort abdominal, disforie și tulburări de somn Poate exista o ușoară creștere a ritmului cardiac Mai rar, copiii care încep să ia psihostimulante au ticuri Aceste reacții adverse scad de obicei odată cu reducerea dozei sau la înlocuirea medicamentului cu un alt psihostimulant sau un medicament dintr-un grup diferit Antidepresivele triciclice (imipramină și desmipramină) și bupropionul (wellbutrin) sunt considerate medicamente de a doua alegere în tratamentul ADHD, în special la copiii cu depresie comorbidă Blocanții receptorilor α -adrenergici precum clonidina (Catapres) și guanfacina (Tenex) sunt, de asemenea, eficienți în ADHD și sunt adesea utilizați singuri și în combinație cu psihostimulante În tabel prezinta doze de psihostimulante si antidepresive Spre deosebire de concepția greșită larg răspândită, utilizarea pe termen lung a psihostimulantelor conform indicațiilor nu duce la dezvoltarea dependenței de droguri (adică, dezvoltarea toleranței, dependenței, sindromului de sevraj nu este remarcată), dezvoltarea dependenței de substanțe la pacienții cu ADHD este puțin probabil în acest caz Există dovezi că la adolescenți și pacienții tineri care iau psihostimulante pentru tratamentul ADHD, prevalența dependenței de droguri și a alcoolismului este semnificativ mai mică decât la pacienții care nu primesc terapie adecvată În plus, psihostimulanții nu provoacă comportament agresiv și ostil, nu cresc riscul de convulsii, nu provoacă sindromul Tourette și nu exacerba cursul tulburărilor de anxietate Prognoza La cel puțin % dintre copiii cu ADHD, simptomele persistă până la adolescență și la vârsta adultă Odată cu vârsta, hiperactivitatea tinde să scadă, în timp ce neatenția, impulsivitatea, dezorganizarea și întreruperea relațiilor cu ceilalți persistă adesea și devin mai pronunțate În absența unui diagnostic în timp util și a unui tratament adecvat al ADHD de-a lungul vieții, pacienții rămân expuși unui risc crescut de afecțiuni patologice somatice și psihosociale, inclusiv leziuni (accidente), probleme de învățare, probleme profesionale (legate de educație și împlinire profesională), tulburări sexuale (de tip sexual) comportament) asociate cu risc) şi acţiuni penale (criminale) Cu toate acestea, s-a demonstrat că o combinație de medicamente, terapie psihosocială și comportamentală ameliorează semnificativ majoritatea simptomelor la copiii cu ADHD Partea XXVI Probleme mentale Tabelul Medicamente utilizate în tratamentul ADHD Clasa generică (denumire comercială) Număr de doze pe zi Durata de acțiune (h) Regimul de dozare Psychosgj -ulatori (medicamente de primă alegere) Metilfenidat Acțiune scurtă (Ritalin, Metilin) Acțiune intermediară (Ritalin SR, Metadate ER, Methylin ER) Acțiune lungă (Concerta, Metadate CD, Ritalin LA*) - - - - - - mg de sau ori pe zi - mg dată pe zi sau mg dimineața și mg dimineața - mg dată pe zi Amfetamine Cu acțiune scurtă (dexedrin, dextrostat) Cu acțiune intermediară (adderall dexedrine) Cu acțiune prelungită (adderal XR) - - - - - mg de ori pe zi sau - mg De ori pe zi - mg dată pe zi sau - mg de ori pe zi - mg dată pe zi Antidepresive (medicamente de a doua alegere) Antidepresive triciclice Imipramină, desmipramină Bupropion (Wetlbutrin) (Wellbutrin SR) - - - mg/kg/zi** mg de ori pe zi mg de ori pe zi * La momentul publicării, medicamentul nu este aprobat de FDA pentru utilizare ** Informațiile despre utilizarea medicamentului și monitorizarea pacientului sunt prezentate în „Doctor's Desk Reference” (Referință pentru biroul medicilor) Literatură Academia Americană de Psihiatrie a Copilului și Adolescentului: Rezumat al parametrului de practică pentru utilizarea medicamentelor stimulatoare în tratamentul copiilor, adolescenților și adulților J Am Acad Psihiatrie Copil Adolescent ; : - Academia Americană de Pediatrie, Comitetul pentru Îmbunătățirea Calității, Subcomitetul pentru tulburarea cu deficit de atenție/hiperactivitate: Ghid de practică clinică: Diagnoza și evaluarea copilului cu tulburare de deficit de atenție/hiperactivitate Pediatrie ; : - Academia Americană de Pediatrie, Comitetul pentru Îmbunătățirea Calității, Subcomitetul pentru tulburarea cu deficit de atenție/hiper-activitate: Ghid de practică clinică: Tratamentul copilului de vârstă școlară cu tulburare cu deficit de atenție/hiper-activitate Pediatrie ; : - Barkley RA, Murphy KR, Kwasnik D Competențe și riscuri de conducere a vehiculelor cu motor la adolescenții și adulții tineri cu tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție Pediatrie ; : - Biederman J , Wilens T , Mick E et al Farmacoterapia tulburării cu deficit de atenție/hiperactivitate reduce riscul de tulburare de consum de substanțe Pediatrie ; :e Jensen PS, Kettle L „ Roper M et al Sunt stimulentele prescrise în exces? Tratamentul ADHD în patru comunități din SUA nitati J Am Acad Child Adolesc Psychiatry ; : - Liebson C L , Katusic SK, Batbaresi W et al Utilizarea și costurile îngrijirii medicale pentru copii și adolescenți cu și fără tulburări de deficit de atenție/hiperactivitate JAMA , : - MTA Cooperative Group: Un studiu clinic randomizat de luni de strategii de tratament pentru tulburarea de deficit de atenție/hiperactivitate Arch Gen Psychiatry ; : - Pliszka S R , Greenhill L L, Crismon ML et al Proiectul Texas Children's Medication Algorithm: Raport al grupului de conferințe de consens tk Texas privind tratamentul medicamentos- al tulburării de deficit de atenție/hiperactivitate în copilărie Pait I J Am Acad Psihiatrie Copil Adolescent ; I : - Pliszka SR, Greenhill LL, Crismon ML și colab Proiectul Algoritmului de Medicație pentru Copii din Texas I - Raport al grupului de conferință de consens tb£ I Texas privind tratamentul medicamentos al tulburării de atenție/hiperactivitate la copilărie Partea a II-a: Tactica J Am Acad Child Adolesc PsychiJI try ; : Wolraich M L Greenhill L L „Pelham IU et al Studiu controlat randomizat al OROS Metilfenidat o dată pe zi la copiii cu Deficit de Atenție/Hiperactivitate D S' I ordin Pediatrie ; : - Capitolul , TULBURARE SPECIFĂ DE LITIRE (DISLEXIE) G Reia Lyon, Sally E Shaywitz, Bennet A Shaywitz Dislexia se caracterizează printr-o tulburare de citire la copii și adulți, în care sunt disponibile toate datele considerate necesare pentru stăpânirea deprinderilor de citire corectă și rapidă (inteligență normală, motivație, capacitate de învățare) Dislexia este cea mai frecventă și pe larg studiată problemă specifică de învățare, care apare la cel puțin % dintre copiii cu dificultăți de învățare Când citesc cu voce tare, majoritatea copiilor și adulților cu dislexie au dificultăți marcante în recunoașterea și pronunțarea cuvintelor și se caracterizează prin incertitudine de citire, probleme de pronunție și încercări repetate de a pronunța cuvinte necunoscute Există o discrepanță tipică între dificultatea pe care o întâmpină pacienții atunci când citesc cuvinte simple și vocabularul normal, precum și păstrarea altor funcții corticale (cognitive) superioare implicate în procesul de percepție și învățare Etiologie La nivel cognitiv-lingvistic, dislexia reflectă o deficiență la o componentă specifică a sistemului de vorbire, modulul fonologic implicat în producerea sunetelor vorbirii După acest model, pacienții dislexici au dificultăți în înțelegerea faptului că cuvintele (atât vorbite, cât și scrise) ) poate fi segmentat-НІ (împărțit) în unități elementare mai mici (sunete) Citirea cuvintelor marcate cu caractere alfabetice (ca, de exemplu, în engleză) necesită abilitatea de a stabili o relație între caracterele alfabetice tipărite și sunete Există ample dovezi că abilitatea lingvistică asociată cu învățarea cititului include „Dar focul, iar dezvoltarea dislexiei predetermina o deficiență în percepția fonologică Teoria conform căreia dislexia este asociată cu o deficiență a sistemelor vizuale sau o deficiență în analiza vizuală iar stimulii auditivi, neavând Nu există dovezi de încredere (confirmate în studii) Dislexia poate fi atât familială, cât și ereditară Un istoric familial de dislexie este unul dintre cei mai importanți factori de risc; se poate dezvolta la aproximativ % dintre copii dacă unul dintre părinți este dislexic, precum și la % dintre pacienții cu dislexie și poate fi în % din cazuri la părinții al căror copil este dislexic Studiile genetice care se concentrează pe analiza grupurilor de legături sugerează localizarea genelor anormale responsabile de formarea deficitelor fonologice și a tulburărilor ulterioare de citire pe cromozomii , , și Mecanismul specific prin care factorii genetici predispun la dezvoltarea dislexiei este neclar Rezultatele unui număr de studii neurobiologice, inclusiv patologia post-mortem, morfometria creierului și imaginile RMN ponderate prin difuzie, sugerează existența unor diferențe în regiunile temporoparietal-occipitale ale creierului la persoanele cu dislexie în comparație cu persoanele sănătoase Rezultatele imagistice ale creierului la copii și Voroslys cu dislexie indică o afectare funcțională a emisferei posterioare stângi în timpul citirii, combinată cu activarea crescută a zonelor frontale Aceste date arată că, spre deosebire de funcționarea normală și integrarea sistemelor de lectură la copiii sănătoși, la copiii cu dislexie, există o încălcare a funcționării sistemelor de lectură în părțile posterioare ale emisferelor cerebrale și o încercare de a le compensa prin deplasarea activării către alte sisteme suplimentare (de exemplu, activarea zonelor anterioare ale creierului, cum ar fi girusul frontal inferior și unele zone ale emisferei drepte) Aceste date sugerează că, la persoanele cu dislexie, alterarea funcționării sistemelor posterioare de citire stă la baza afectarii dezvoltării abilităților de citire; în timp ce activarea unor sisteme cerebrale suplimentare permite citirea precisă, dar nu automată, a cuvintelor Epidemiologie Dislexia este probabil cea mai frecventă tulburare neuropsihologică care apare în copilărie Prevalența dislexiei variază de la la % Partea XXVI Probleme mentale în probele clinice şi şcolare şi ajunge la , % în populaţia generală Alături de hipertensiunea arterială și obezitatea, dislexia este o componentă a unui model spațial în care capacitatea și incapacitatea de citire au o gamă largă de valori, iar dislexia se află la limita inferioară a distribuției normale a capacității de citire Contrar credințelor tradiționale, rezultatele mai multor studii indică un număr similar de bărbați și femei în rândul pacienților cu dislexie Atât studiile prospective, cât și cele retrospective sugerează că dislexia este o afecțiune cronică persistentă și nu o întârziere tranzitorie a dezvoltării În continuare, copiii dislexici cu probleme de citit își păstrează un loc relativ constant în distribuția capacității de citire pe măsură ce cresc Cu toate acestea, rezultatele aplicării abordărilor terapeutice, inclusiv corectarea direcționată, precoce și intensivă a dislexiei, dau speranță în posibilitatea schimbării acestor tendințe Manifestari clinice Dificultățile de decodificare și înțelegere a cuvintelor în timpul citirii pot varia în funcție de vârstă și de nivelul de dezvoltare Principalul simptom al dislexiei la copiii și adulții de vârstă școlară este erorile și dificultățile de decodificare, recunoaștere a cuvintelor și citire a textului Percepția informațiilor după ureche, de regulă, nu este perturbată Mai multe studii* la copiii mai mari cu dislexie arată o îmbunătățire a preciziei de citire, dar nu există o îmbunătățire semnificativă a fluenței citirii, iar viteza de citire rămâne scăzută Dificultățile asociate cu pronunția sunt de obicei tulburări fonologice observate atunci când citiți cu voce tare Anamneza timpurie a copiilor cu dislexie dezvăluie adesea tulburări ușoare de vorbire În multe cazuri, copiii care au fost diagnosticați cu dislexie în școala primară au o istorie de dificultăți în a juca jocuri ritmice; acestor copii le era greu să învețe numele literelor și numerelor în timpul grădiniței și grădiniței Cercetările moderne arată că evaluarea abilităților lingvistice ale unui copil în grădiniță ajută la anticiparea viitoarelor tulburări de lectură Părinții raportează adesea că, deși copilul lor îi place când îi citesc cu voce tare, el însuși : Miller G M, Stears J C „Guggenheim MA și colab Schizencep' haly: Un studiu clinic și CT Neurologie ; : - ava Malformaţii congenitale ale sistemului nervos central Tabelul Cauzele microcefaliei Cauze Caracteristici Cervical (genetic ) Familial (autozomal recesiv) A'tozomal dominant Sindromul Down (trisomia ) Edwards (trisomia ) Boala plânsului pisicii |t ( p-) Cornelia de Lange Rubinstein—T aby Smith— Lemley-Opitza Secundar (negenetic) - Radiații Infecții intrauterine cu CMV Rubeolă Toxoplasmoză ■ Droguri și medicamente Sindromul alcoolic fetal Sindromul hidantoin fetal Meningită/encefalită r Malnutriție și metabolism Hipertermie • *caracteristici encefalopatice hipoxic-ischemice, caracteristici encefalopatiei nou-născute: fata: frunte inclinata, nas proeminent si urechi proeminente (proeminente); retard mintal sever și convulsii epileptice; diferențierea slabă a circumvoluțiilor corticale și tulburarea citoarhitectonicii Față inexpresivă, fanta ochiului mongoloid, frunte ușor înclinată și urechi proeminente Curba de creștere este normală; crizele de epilepsie sunt ușor de controlat în timpul terapiei; întârziere mintală ușoară sau limită Frecvență Lobi occipitali și frontali rotunjiți patologic și dimensiunea mică a cerebelului, circumvoluția temporală superioară îngustă, tendință la modificări morfologice (încurcături neurofibrilare) caracteristice bolii Alzheimer și anomalii ultrastructurale ale cortexului cerebral Frecvență Greutate scăzută a corpului G cu naștere, microstomă (îngustarea gurii), micrognatie, urechi deformate joase, occiput proeminent, picior gol, deformare în flexie a degetelor, malformații cardiace congenitale, girus cerebral mărit, heterotopie neuronală Frecvență : Față rotundă, epicantus, urechi joase, hipertelorism și caracteristic”, plâns (felin) Absența simptomelor specifice de afectare a SNC Retardarea creșterii în perioada prenatală sau postnatală, sprâncene topite, buza superioară subțire întoarsă în jos Proximitatea degetului mare Nas în formă de Cora, anti-mongoloid fantă oculară, epicantus, statură mică, deget mare lat mâini și picioare Ptoză, scafocefalie, pliuri epicantale interne, anteversie narară Greutate mică la naștere, malnutriție severă Microcefalia și retardul mintal sunt cel mai pronunțate la expunerea la radiații înainte de a -a săptămână de gestație convulsii Calcificarea sistemului nervos central si microgirie Intarziere de crestere, purpura, trombocitopenie, hepatosplenomegalie boală cardiacă congenitală, corioretinită, cataractă, surditate Leziuni necrotice perivasculare, polimicrogirie, heterotopie, formarea cavității subependimale Purpură, hepatosplenomegalie, icter, convulsii, hidrocefalie, corioretinită și calcificări cerebrale, membre superioare hipoplazice, malnutriție neuroglială congenitală și boală neuro-organizatorică a inimii Întârzierea creșterii, falangele distale hipoplazice, pliurile epicantale interne, puntea largă a nasului și anteversia nărilor Infarct cerebral, cavități chistice, moarte neuronală difuză Opiniile că malnutriția poate servi cauza microcefaliei este controversată Diabet zaharat și hiperfenilalaninemie la mamă Are a fost raportat că febră mare în primele - săptămâni poate determina dezvoltarea microceph III, crize epileptice și anomalii ale scheletului facial Studiile patologice relevă heterotopii neuronale Studiile ulterioare nu au evidențiat o asociere între anomaliile fetale și febra maternă Edemul difuz al substanței cerebrale în stadiul inițial, atrofia cerebrală este caracteristică în etapă tarzie Partea XXVII Boli nervoase MolinaJ A , Mateos F , Merino M et al Sindromul Aicardi la două surori J Pediatr ; : Nerdich JA, Nussbaum RL, Packer TC și colab Eterogenitatea severității clinice și a leziunilor moliculare în sindromul Aicardi J Pediatr ; : Parrish M L , Roessmann U , Levinsohn MW Ageneza corpului calos: Un studiu al frecvenței malformațiilor asociate Ann Neurol ; : Reinet D, Carrozzo R, Shen Y et al Izolarea unei gene de lisencefalie Miller-Dieker care conține repetiții asemănătoare proteinei G P-subu-nit Natura ; : Sheldon M , Rice DS, D'Arcangelo G et al Scrambler și yotari perturbă gena dezactivată și produc un fenotip asemănător bobinei la șoareci Natura ; ; Sudarshan A , Goldu W D Spectrul diplegiei faciale congenitale (sindromul Moebius) Pediatr Neurol ; : , HIDROCEFALA hidrocefalia nu este o boală specifică, ci un grup eterogen de afecțiuni care rezultă din circulația afectată și absorbția LCR sau, în cazuri rare, producția excesivă de LCR de către papilomul plexului coroidian Fiziologie LCR se formează inițial în sistemul ventricular, în plexurile coroidale (vasculare) situate în ventriculii laterali, III și IV Deși majoritatea LCR provine din ventriculii laterali, aproximativ % provine din surse extracoroidale, inclusiv din endoteliul capilar al parenchimului cerebral Producția de LCR este sub control neurogen constant, deoarece plexurile coroide primesc inervație adrenergică și colinergică Stimularea sistemului adrenergic reduce producția de LCR, în timp ce excitația transmisă prin nervii colinergici poate crește rata normală de formare a LCR de ori Un copil sănătos produce aproximativ ml de LCR pe oră Volumul total de LCR este de aproximativ ml la sugari și ml la adulți Cea mai mare parte a LCR este localizată în afara sistemului ventricular Formarea LCR în plexurile coroidiene implică mai multe etape: printr-o serie de procese complexe, ultrafiltratul de plasmă este în cele din urmă excretat ca LCR Mișcarea LCR este cauzată de un gradient de presiune care există între sistemul ventricular și venă canalele nazale Presiunea intraventriculară poate ajunge la mm ap Art , în timp ce presiunea în sinusul sagital superior este de mm ap Artă În mod normal, LCR se deplasează de la ventriculii laterali prin foramenul lui Monro către III ventricul LCR intră apoi în ventriculul IV prin apeductul îngust Sylvian, care la un copil are aproximativ mm lungime și mm în diametru LCR părăsește cel de-al patrulea ventricul prin foramenul lateral pereche al lui Luschka și foramenul median al lui Magendie și intră în cisterne de la baza creierului Hidrocefalia care apare ca urmare a obstrucției în sistemul ventricular se numește hidrocefalie oostructivă sau necomunicantă LCR circulă din cisternele bazale posterior prin sistemul de cisterne pe suprafața emisferelor cerebrale LCR este absorbit în principal prin endoteliul vilozităților arahnoide (granulații pachion) prin gradientul de presiune discutat mai sus Într-o măsură mai mică, LCR este absorbit prin canalele limfatice care duc la sinusurile paranazale, de-a lungul tecilor trunchiurilor nervoase și, de asemenea, direct prin plexurile coroidiene Hidrocefalia rezultată din obliterarea cisternelor subarahnoidiene sau disfuncția granulațiilor pahionice se numește hidrocefalie neobstructivă sau comunicantă Fiziopatologie și etiologie Hidrocefalia obstructivă sau necomunicantă se dezvoltă cel mai adesea în copilărie ca urmare a unei anomalii a apeductului Sylvian sau a unei leziuni ventriculul IV Stenoza apeductului este o îngustare patologică a apeductului Sylvian, care este adesea combinată cu bifurcarea sau ramificarea acestuia Într-un mic procent de cazuri, stenoza apeductului Sylvian este moștenită într-o manieră recesivă legată de sex În unele cazuri, acești pacienți au malformații de închidere a tubului neural, inclusiv spin bifida oculta În cazuri rare, stenoza apeductului este combinată cu neurofibromatoza Glioza apeductului creierului poate provoca şi cefalie hidr ' I Ca urmare a meningitei în perioada neonatală I sau a hemoragiei subarahnoidiene iiyaniyaі copilul prematur a încălcat integritatea epii' | căptușeală dimală a apeductului creierului, ca răspuns la aceasta, are loc creșterea gliei, ducând la obstrucția completă Viral intrauterin | Capitolul infecțiile pot provoca, de asemenea, dezvoltarea stenozei apeductului, însoțită de hidrocefalie Există raportări de hidrocefalie la un copil ca urmare a meningoencefalitei cauzate de virusul oreionului Malformația venei Galen poate crește în dimensiune și, datorită locației sale mediane, poate interfera cu fluxul LCR Procesele patologice sau malformațiile fosei craniene posterioare, inclusiv tumorile acesteia, anomalia Chiari, sindromul Dandy-Walker, sunt cauze importante ale hidrocefaliei Hidrocefalia non-obstructivă sau comunicantă se dezvoltă de obicei ca urmare a hemoragiei subarahnoidiene, care, la rândul său, apare din cauza hemoragiei intraventriculare la prematuri Sângele din spațiul subarahnoidian poate provoca obliterarea cisternelor cerebrale sau a granulațiilor pahionice, ceea ce creează o obstrucție a fluxului de LCR Agenții cauzali ai meningitei pneumococice și tuberculoase pot secreta un exudat gros, vâscos, care provoacă obstrucția cisternelor bazale; infectiile intrauterine pot duce si la distrugerea lichidului cefalorahidian Infiltratele leucemice se pot depune în spațiul subarahnoidian și pot provoca hidrocefalie comunicantă I Manifestări clinice Manifestările clinice ale hidrocefaliei sunt variabile și depind de mulți factori, inclusiv vârsta copilului la debutul bolii, natura procesului patologic care a provocat obstrucția și durata și rata de creștere a ICP Un simptom important al hidrocefaliei la un copil poate fi o creștere a ratei de creștere a circumferinței capului În plus, fontanela anterioară este larg deschisă și se umflă, există dilatarea venelor superficiale în zona capului, o frunte largă, deviația în jos a ochilor este posibilă (presiunea buzunarului suprapineal lărgit pe acoperișul mezencefalului provoacă simptomul „apus de soare”) Simptomele tractului piramidal, inclusiv creșterea reflexelor tendinoase, salvarea, clonusul (în special al extremităților inferioare) și semnul Babinski pozitiv, sunt frecvente și sunt cauzate de întinderea și ruperea fibrelor tractului corticospinal pornind de la zona de inervație a tractului piciorul în cortexul motor Un copil mai mare are o infecție parțială a ■ Suturile de nap, deci simptomele hidrocefaliei poate fi mai puțin pronunțată Iritabilitatea, letargia, apetitul scăzut și vărsăturile sunt simptome caracteristice ale hidrocefaliei atât la copiii mici, cât și la copiii mai mari, iar durerea de cap este mai accentuată la copiii mai mari Schimbările treptate de personalitate și performanța școlară redusă sugerează o formă lent progresivă de hidrocefalie La remăsurarea circumferinței capului, se determină o rată crescută a creșterii acestuia Percuția craniului poate dezvălui un semn „oală crăpată” sau semnul lui McCune, indicând separarea suturilor craniene Un occiput scurtat sugerează o anomalie Chiari, iar un occiput proeminent sugerează sindromul Dandy-Walker În cele mai multe cazuri, sunt detectate umflarea discurilor optice, afectarea nervilor abducens și simptome de afectare a tractului piramidal, mai pronunțate la extremitățile inferioare Anomalia Chiari este împărțită în două tipuri Simptomele anomaliei Chiari tip I apar la adolescență sau la vârsta adultă; această malformație nu este de obicei asociată cu hidrocefalie Pacienții se plâng de dureri de cap recurente, dureri de gât, urinare frecventă și spasticitate progresivă la nivelul extremităților inferioare Deformarea este o deplasare a amigdalelor cerebeloase în canalul cervical spinal Deși patogeneza bolii este neclară, cea mai comună teorie este că cauza anomaliei Chiari de tip I este obstrucția părții caudale a ventriculului IV în timpul dezvoltării fetale Anomalia Chiari de tip II se caracterizează prin hidrocefalie progresivă și mielomeningocel Această anomalie se bazează pe o malformație a creierului romboid, probabil, există o încălcare a formării curbelor tubului neural în procesul de embriogeneză, ceea ce duce la prelungirea ventriculului IV și îndoirea trunchiului în combinație cu deplasarea părții inferioare părți ale vermisului cerebelos, pontului și medular oblongata în canalul rahidian cervical (Fig ) În aproximativ % din cazuri, simptomele anomaliei Chiari de tip II apar în copilărie, includ stridor, plâns slab și apnee și se pot îmbunătăți după șuntarea sau decomprimarea fosei craniene posterioare O formă cu un tablou clinic mai puțin pronunțat se manifestă sub formă de tulburări de mers, spasticitate și tulburări progresive de coordonare la copii Partea XXVII Boli nervoase Orez , Tomogramă RM, secțiune sagitală mijlocie în modul T a unui pacient cu anomalie Chiari tip II Amigdalele cerebeloase (săgeata albă) sunt deplasate în jos în foramen magnum (săgeata neagră) Ventricul IV mic, asemănător unei fante, situat pe verticală vârstă Radiografia craniului dezvăluie o dimensiune mică a fosei craniene posterioare și o expansiune a canalului cervical al măduvei spinării CT și RMN îmbunătățite cu contrast demonstrează amestecul amigdalelor cerebeloase în canalul cervical al măduvei spinării și anomalia ii a creierului romboid Anomalia este tratată prin decompresie chirurgicală Anomalia Dandy-Walker este o expansiune chistică a ventriculului IV în fosa craniană posterioară, care apare ca urmare a dezvoltării afectate a acoperișului ventriculului IV în timpul embriogenezei (Fig ) Aproximativ % dintre pacienți sunt diagnosticați cu hidrocefalie, iar o proporție semnificativă de copii au alte malformații, inclusiv ageneza vermisului cerebelos posterior și a corpului calos La sugari, există o creștere rapidă a circumferinței capului și un occiput proeminent Transiluminarea craniului (diafanoscopie) poate oferi informații importante de diagnostic Majoritatea copiilor prezintă semne de afectare a tractului piramidal, ataxie cerebeloasă, întârziere psihomotorie dezvoltare, probabil ca urmare a anomaliilor structurale I combinate În tratamentul anomaliei Den-dee-Walker în prezența hidrocefaliei, se utilizează bypass-ul cavității chistice (în unele cazuri, și bypassul ventriculilor) Diagnostic și diagnostic diferențial I Examinarea unui copil cu hidrocefalie începe cu anamneză Cazurile familiale sugerează o legătură X hidrocefalie ienoică I ca urmare a stenozei apeductului cerebral Sunt importante indicațiile de prematuritate și antecedentele de hemoragie intracraniană, meningită sau encefalită cauzate de virusul oreionului I Multiple pete cafe-au-lait și alte semne clinice de neurofibromatoză indică faptul că stenoza apeductului cerebral este cauza hidrocefaliei Tehnica de cercetare I include examinarea, palparea și auscultarea craniului și a coloanei vertebrale Se măsoară circumferința capului I (o bandă centimetrică trece de-a lungul perimetrului maxim al capului prin partea cea mai proeminentă a occiputului I și arcurile superciliare) și se compară cu rezultatele măsurătorilor anterioare Dimensiunea și configurația fontanelei anterioare sunt înregistrate, iar spatele este examinat pentru anomalii ale pielii de linie mediană, inclusiv smocuri de păr, lipoame sau angioame, care pot indica disrafie spinală O frunte proeminentă sau anomalii ale osului occipital sugerează patogeneza hidrocefaliei Suflu cranian I se aude la mulți pacienți cu o malformație arteriovenoasă a venei lui Galen Transiluminarea craniului ajută la diagnosticarea dilatației masive a sistemului ventricular sau a sindromului Dandy-Walker Este necesară o examinare a fundului de ochi - prezența corioretinitei sugerează că hidrocefalia este cauzată de o infecție intrauterină, de exemplu, toxoplasmoza Edemul discului optic nab servit la copiii mai mari, dar rar la sâni' | copii, deoarece la această vârstă suturile craniului sunt capabile să diverge cu o creștere a presiunii intracraniene Radiografia craniului în cazuri tipice evidențiază divergența suturilor craniene, eroziunea procesului posterior al osului sfenoid la copiii mai mari și amprentele digitale crescute (cu o nuanță argintie) cu hipertensiune intracraniană prelungită și/sau RMN în combinație cu ultrasunete la un copil cu sân Capitolul Orez , anomalie Dandy Walker: A — CT, vedere axială (în perioada preoperatorie), un chist mare în fosa craniană posterioară (chist Dandy-Walker, prelks mari) și ventriculi laterali dilatați (săgeți mici) Aceste complicații sunt cauzate de obstrucția lichidului cefalorahidian în regiunea de evacuare a ventriculului IV; B — același pacient, CT scan în proiecția axială inferioară: deplasarea emisferelor cerebrale de către ventriculul IV dilatat (chist Dandy-Walker) Expansiunea ventriculilor, proximal de cel de-al patrulea ventricul, se datorează obstrucției căilor LCR de către chistul Dandy-Walker; C — RMN al aceluiași pacient: reducerea dimensiunii chistului Dandy-Walker și a coarnelor temporale (săgeți) după operația de bypass Un vermis cerebelos format incomplet devine vizibil (săgeată mică) vârsta sunt cele mai importante metode de determinare a etiologiei hidrocefaliei O posibilă mărire a capului sugerează secundar hidrocefalie din cauza creșterii grosimii oaselor craniului în anemie cronică, rickettzioză, osteogeneză imperfectă și displazie epifizară Acumularea cronică de lichid subdural poate determina bombarea parietală bilaterală Diverse boli metabolice și degenerative ale SNC servesc ca factori etiologici ai megalencefaliei datorită acumulării patologice a diferitelor substanțe în parenchimul cerebral Aceste boli includ boli de stocare lizozomală (de exemplu, boala Tay-Sachs, gangliozidoză și mucopolizaharidoze), aminoacizi (de exemplu, boala sirop de arțar) și leucodistrofii (de exemplu, leucodistrofie metacromatică, boala lui Alexander și boala Canavan) În plus, gigantismul cerebral și hierofibromatoza se caracterizează printr-o creștere a masei creierului Megalencefalia familială este moștenită în mod autosomal dominant și se caracterizează prin întârzierea dezvoltării motorii și hipotonie asociată cu inteligența normală sau aproape normală Pentru a confirma diagnosticul, este necesar să se măsoare circumferința părinților pacientului La pacienții cu hidranencefalie, diagnosticul de hidrocefalie este posibil Cu hi-DRanencefalie, emisfera cerebrală este absentă sau sunt înlocuite cu două pungi, acoperite cu o cochilie și care conțin rudimente ale cortexului lobilor frontal, temporal și occipital împrăștiate peste cochilie Mezencefalul și trunchiul cerebral sunt relativ intacte (Fig ) Cauza hidranencefaliei este necunoscută, dar ocluzia bilaterală a arterei carotide interne în perioada fetală precoce poate fi factorul etiologic în majoritatea cazurilor Circumferința capului la copiii cu hidranencefalie la naștere poate fi normală sau crescută, în perioada postnatală are loc o creștere rapidă a capului Transiluminarea relevă absența emisferelor cerebrale Un copil cu hidranencefalie are iritabilitate, apetit scăzut, convulsii epileptice și tetrapareză spastică; semnele dezvoltării cognitive sunt minime sau absente Șuntarea ventriculoperitoneală poate preveni o creștere semnificativă a dimensiunii capului Tratament Terapia pentru hidrocefalie depinde de etiologia acesteia Tratamentul medical, inclusiv acetazolamida și furosemidul, poate oferi o ușurare temporară prin reducerea ratei de formare a LCR, dar rezultatele pe termen lung nu sunt încurajatoare În majoritatea cazurilor, hidrocefalia necesită șunturi extracraniene, în special șuntarea ventriculoperitoneală (ventriculostomia este suficientă în unele cazuri) Complicațiile majore ale operației de bypass includ infecții bacteriene, Partea XXVII Boli nervoase^ Orez , Hidranencefalie Pe o tomogramă RMN, trunchiul cerebral și măduva spinării în combinație cu rudimentele cerebelului și ale cortexului cerebral; restul craniului este umplut cu LCR cauzată de obicei de Staphylococcus epidermidis (vezi Vol , Cap ) Pregătirea atentă preoperatorie poate reduce probabilitatea de infectare a bufonului cu până la % Rezultatele tratamentului chirurgical intrauterin al hidrocefaliei fetale nu sunt favorabile din cauza frecvenței mari a malformațiilor cerebrale asociate pe lângă hidrocefalie Prognoza Prognosticul depinde de cauza hidrocefaliei, dar nu de volumul capului în momentul intervenției chirurgicale Copiii cu hidrocefalie au un risc crescut de afectare a funcțiilor mentale superioare IQ-ul este în medie mai scăzut decât în populația generală, mai ales la testele de performanță comparativ cu testele verbale Majoritatea copiilor au memorie afectată Anomaliile vizuale sunt frecvente și includ strabism, tulburări vizuale și spațiale, defecte ale câmpului vizual și atrofie a nervului optic asociată cu scăderea acuității vizuale secundară creșterii presiunii intracraniene În studiul potențialelor evocate vizuale, există o încetinire a latențelor, recuperare ienie se observă abia la ceva timp după corectarea hidrocelului falia Deși majoritatea copiilor cu hidrocefalie sunt calmi și plăcut de vorbit, unii dintre ei dezvoltă agresivitate și comportament antisocial (deviant) Relativ des, pacienții cu hidrocefalie derivată sau meningomielocel experimentează o pubertate precoce, probabil datorită secreției crescute de gonadotropină ca răspuns la creșterea ICP Copiii cu hidrocefalie ar trebui să fie monitorizați pe termen lung, cu participarea diverșilor specialiști Literatură Chumas R , Tyagi A, Livingston J Hydrocephalus - Ce este nou? Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed : F - Cochrane DD, Myles S T , Nimrod C și colab Hidrocefalie intrauterină și ventriculomegalie: anomalii asociate și rezultatul fetal Can J Neurol Sci ; : Cull C , Wyke MA Funcția de memorie a copiilor cu spina bifida și hidrocefalie șuntea Dev Med Child Neurol ; : De Myer W Megalencephaly la copii Neurology , : Demis M , Fitz CR, Netley C T și colab II^elhgenta copiilor hidrocefalici Arch Neurol ; : Femeii E „ Hagberg G , Hagberg B Infantile hydrocephalus epidemiology: An indicator of enhanced survival Arch Dis Child ; : Fitzsimmons JS Stndor laringian și obstrucție respiratorie în asociere cu mielomeningocel Dev Med Child Neurol ; : Greenc M , Berceraf B "Cranford J Hidranencefalie: apariția US în timpul evoluției in utero Radiologie ; : Hirsch J F, Pierre-Kahn A , Rentei D et al Malformația Dandy-Walker J Neurosurg ; : Hoffman H J , Hendrick E B „ Htanphreys RP Manifestations and management of Arnold-Chiari malformations in patients with myelomeningocel Childs Brain ; : Jackson I C , Blumhagen J D Hidrocefalie congenitală datorată hemoragiei intracraniene prenatale Pediatrie ; : Lopponen T, Saukkonen A-L , Serlo W et al Dezvoltarea pubertală accelerată la pacienții cu hidrocefalie șuntată Arch Dis Child ; , CRANIOSTENOZA Craniostenoza este definită ca fuziunea prematură a suturilor craniene și este împărțită în primară și secundară Craniostenoza primară - înainte Capitolul fuziunea temporară a uneia sau mai multor suturi craniene din cauza dezvoltării anormale a craniului; craniostenoza secundară rezultă din afectarea creșterii creierului și nu este discutată în acest capitol Frecvența craniostenozei primare este de aproximativ / de nou-născuți Cauza craniostenozei în majoritatea cazurilor nu este clară, cu toate acestea, în - % din cazuri, craniostenoza este inclusă în structura sindroamelor ereditare I Dezvoltare şi etiologie Cunoștințele despre dezvoltarea normală a craniului ajută la înțelegerea genezei craniostenozei În primele etape de dezvoltare, creierul este înconjurat de un strat de mezenchim Până în a -a lună de gestație, începe formarea țesutului osos în acea parte a mezenchimului, din care se dezvoltă ulterior craniul; cartilajul se formează la baza craniului Până în luna a -a de gestație, oasele craniului (frontale, parietale, temporale și occipitale) sunt bine formate și separate prin suturi și fontanele Creierul crește rapid în primele câteva săptămâni de viață; creșterea normală a creierului nu este organică datorită creșterii uniforme de-a lungul suturilor craniene Cauza craniostenozei este necunoscută, dar cea mai comună teorie este că dezvoltarea anormală a bazei craniului provoacă o presiune excesivă asupra durei mater, ceea ce determină o încălcare a formării normale a suturilor craniene Disfuncția osteoblastică sau osteoidală nu duce la craniostenoză Manifestări clinice și tratament În cele mai multe cazuri, craniostenoza apare la naștere și se caracterizează printr-o deformare a craniului ca urmare a închiderii premature a suturilor craniene Palparea suturii dezvăluie o margine osoasă proeminentă, fuziunea suturilor poate fi confirmată prin raze X sau CT în cazuri neclare Cu fuziunea prematură a suturii sagitale, craniul este alungit și îngustat, se formează scafocefalie - cea mai comună formă de craniostenoză Scafocefalia se caracterizează printr-un occiput proeminent, o frunte largă Fontanele anterioare mici sau absente Această boală sporadică este cel mai frecventă la băieți și provoacă adesea dificultăți în procesul de naștere din cauza unei nepotriviri în dimensiunea capului fetal și a oaselor pelvine Frontalul (frontalul) n craniostenoza, se caracterizează printr-o aplatizare unilaterală a frunții, orbită și sprânceana de pe aceeași parte ocupă o poziție ridicată, auriculul iese (proemine) Această variantă de craniostomie este mai frecventă la femei și apare ca urmare a fuziunii premature a suturilor coronale și sfenoid-frontale În scopul corectării cosmetice, se efectuează tratamentul chirurgical al acestei anomalii Plagiocefalia occipitală rezultă de obicei din poziția incorectă a copilului în copilărie și este mai frecventă la copiii imobilizați sau copiii cu abilități motorii limitate Cu toate acestea, fuziunea sau scleroza suturii lambdoide poate provoca aplatizarea unilaterală a osului occipital și bombarea osului frontal pe aceeași parte Trigonocefalia este o formă rară de craniocienoză rezultată din închiderea prematură a suturii metopice În această variantă de craniostenoză se formează o formă chiulată a oaselor frontale și hipotelorism, existând riscul unor anomalii asociate în dezvoltarea oaselor frontale Turricefalia este o variantă a craniostenozei, în care craniul ia forma unui con datorită fuziunii premature a suturilor coronale și adesea și a suturilor sfenoid-frontale și sfenoid-decidue Când este deformat ca o frunză de trifoi, craniul capătă o formă caracteristică asemănătoare unei frunze de trifoi Oasele temporale ies semnificativ, restul craniului este îngustat Adesea se dezvoltă hidrocefalie Fuziunea prematură a unei singure suturi duce rareori la formarea unui deficit neurologic În această situație, singura indicație pentru intervenția chirurgicală este corecția estetică Prognosticul depinde de suturile implicate și de severitatea deformării Complicațiile neurologice, inclusiv hidrocefalia și creșterea ICP, sunt mai probabil să se dezvolte cu închiderea prematură a două sau mai multe suturi craniene În acest caz, este necesar un tratament chirurgical Cele mai frecvente tulburări ereditare asociate cu craniostenoza includ sindroamele Crouzon, Aner, Carpenter, Hotzen și Pfeiffer Sindromul Crouzon se caracterizează prin fuziunea prematură a suturilor craniene și se moștenește în mod autosomal dominant Forma capului depinde de timp Partea XXVII Boli nervoase meniul și secvența de fuziune a suturilor craniene Cea mai frecventă este o scădere a diametrului longitudinal sau brahicefalie datorită fuziunii bilaterale a suturilor coronale Orbitele oculare sunt subdezvoltate, proptoza globilor oculari este pronunțată Caracteristicile structurale tipice ale scheletului facial includ hipoplazia maxilară și hipertelorismul Sindromul lui Aper seamănă în multe privințe cu sindromul Crouzon Sindromul Apert este de obicei o afecțiune sporadică, deși este posibilă moștenirea autosomal dominantă Sindromul Apert este cauzat de închiderea prematură a multor suturi craniene, inclusiv suturile coronale, sagitale, scuamoase și lambdoide Fața este asimetrică, proptoza globilor oculari este mai puțin pronunțată decât în sindromul Crouzon Sindromul Aper este caracterizat prin sindactilia degetelor II, III și IV, care poate forma o fuziune cu degetul mare sau cu degetul IV Anomalii similare ale degetelor de la picioare sunt frecvente Toți pacienții au calcificare progresivă și fuziune a oaselor mâinii, piciorului și coloanei cervicale Sindromul Carpenter este moștenit în mod autosomal recesiv Numeroase fuziuni ale suturilor craniului formează o deformare a craniului sub forma unei frunze de trifoi În toate cazurile, există sindactilie a țesuturilor moi ale degetelor de la mâini și de la picioare, deseori se observă retardul mintal Anomalii suplimentare care sunt mai puțin frecvente includ bolile congenitale ale inimii, opacitatea corneei, deformările articulațiilor șoldului și genunchiului - cnxa valga și genu valgum Sindromul Hotzen este caracterizat prin craniostenoză asimetrică și plagiocefalie Aceasta este cea mai frecventă dintre sindroamele genetice însoțite de craniostenoză Sindromul este moștenit în mod autosomal dominant Trăsăturile caracteristice sunt asimetria facială, ptoza pleoapelor, scurtarea degetelor și sindactilia țesuturilor moi ale degetelor II și III Sindromul Pfeiffer este cel mai adesea asociat cu turricefalie Ochii ies din orbite (exoftalmie) și sunt larg distanțați, degetele de la degetele mari și de la picioare sunt scurte și late Sindactilia parțială a țesuturilor moi este posibilă Majoritatea cazurilor de boală sunt sporadice, uneori se moștenește în mod autosomal dominant S-a găsit o legătură între mutațiile genelor care codifică receptorii factorului de creștere fibroasă blastelor (FGFR) și un tip specific fenotipic de craniostenoză Mutațiile genei FGFR situate pe cromozomul duc la dezvoltarea sindromului Pfeiffer, o mutație similară a genei FGFR stă la baza sindromului Apert Mutațiile identice ale genei FGFR pot determina dezvoltarea ambelor fenotipuri Pfeiffer și Cruzon Cu fiecare dintre sindroamele genetice, există riscul unor anomalii suplimentare de dezvoltare, inclusiv hidrocefalie, creșterea ICP, edem papilar, atrofie a nervului optic din cauza dezvoltării anormale a canalului nervului optic, probleme respiratorii datorate deformării septului nazal, tulburări de vorbire , și surditate Craniotomia este necesară pentru corectarea hipertensiunii intracraniene și se recomandă urmărirea pe termen lung cu participarea diverșilor specialiști Corectarea chirurgicală a craniostenozei este posibilă cu un rezultat bun, rate de mortalitate și complicații relativ scăzute, mai ales dacă craniostenoza nu se formează ca parte a unui sindrom ereditar Literatură Cohen M M Craniosinostoza updatc Am J Med Genet ; (ȘuppL): Rutland P , Pulleyn LJ, Reardon W și colab Mutațiile identice ale genei FGFR provoacă atât fenotipuri ale sindromului Pfeiffer, cât și ale sindromului Crouzon Nature Genet ; : Sloan G M , Wells K C „ Raffel C et al Tratamentul chirurgical al craniosinostozei: Analiza rezultatului a de pacienți consecutivi Pediatrie ; : Capitolul Crize epileptice la copii Michael W Johnston (Michoel V Johnston) Crizele de epilepsie, sau convulsiile (judg „coarne), sunt modificări paroxistice, limitate în timp, ale activității motorii și/sau comportamentului care rezultă din activitatea electrică anormală a creierului Crizele de epilepsie sunt adesea întâlnite în Capitolul populația pediatrică și apar la aproximativ % dintre copii În cele mai multe cazuri, convulsii la copii sunt provocate de boli somatice fără afectare primară a creierului (a căror cauză este localizată în afara creierului), cum ar fi febră, infecții, leșin (sincopă), traumatisme craniene, hipoxie, intoxicație sau aritmie cardiacă Alte afecțiuni paroxistice (atacuri de sufocare sau reflux gastroesofagian) pot simula, de asemenea, crize de epilepsie (vezi capitolul ) O mică parte dintre copii sunt diagnosticați cu convulsii psihogene, care se bazează pe tulburări mintale În mai puțin de / din cazuri, crizele la copii sunt cauzate de epilepsie Epilepsia este o boală caracterizată prin convulsii spontane repetate, a căror sursă este localizată în creierul pregătit În conformitate cu scopul clasificării epidemiologice, diagnosticul de epilepsie se face atunci când sunt detectate două sau mai multe crize neprovocate, care s-au dezvoltat cu un interval mai mare de de ore Incidența cumulativă a epilepsiei în timpul vieții ajunge la % și în mai mult de % din cazuri, epilepsia debutează în copilărie Cu toate acestea, prevalența anuală a bolii este mai mică ( , - , %), deoarece la mulți copii epilepsia se rezolvă odată cu vârsta Deși prognosticul pentru majoritatea copiilor cu convulsii simptomatice sau epilepsie simptomatică este în general bun, convulsiile pot fi un semnal al unei boli sistemice subiacente potențial periculoase sau al unei tulburări ale SNC care necesită o evaluare atentă și o terapie adecvată Prognosticul pentru copiii cu epilepsie este în general favorabil, deși crizele la - % dintre pacienți sunt rezistente la terapia medicamentoasă, provoacă dificultăți de diagnostic și dificultăți în alegerea tratamentului Diagnosticul primei crize epileptice La sugari sau copii în timpul sau la scurt timp după un episod care se presupune că este considerat o criză epileptică, este necesar să se evalueze căile respiratorii, funcția respiratorie, activitatea cardiacă, precum și măsurarea temperaturii corpului, măsurarea tensiunii arteriale și a glicemiei Medicul ar trebui să excludă cauzele potențial periculoase ale unui atac, cum ar fi meningita, artrita sistemică, traumatismele craniene (accidentale sau intenționate), medicamentele și alte substanțe toxice substante Istoricul ar trebui să încerce să izoleze factorii care ar fi putut juca un rol în dezvoltarea convulsiilor și să obțină o descriere detaliată a crizei și a stării de după criză a copilului Pentru majoritatea părinților, prima criză a unui copil lasă o impresie vie și o pot descrie în detaliu În prima etapă a căutării diagnostice, este necesar să se determine dacă atacul este focal sau generalizat Convulsiile focale se pot prezenta ca motorii (inclusiv întoarcerea violentă a capului și a ochilor în lateral, spasme clonică unilaterală care încep la nivelul feței sau membrelor) sau tulburări senzoriale, cum ar fi parestezii sau durere localizată Crizele focale la adulți indică de obicei o leziune cerebrală localizată, cu toate acestea, modificările substanței cerebrale nu sunt întotdeauna detectate în crizele focale din copilărie Crizele motorii pot fi focale sau generalizate și pot fi tonico-clonice, tonice, clonice, mioclonice sau atone Crizele tonice se caracterizează printr-o creștere a tonusului muscular sau a rigidității musculare, în timp ce crizele atone se caracterizează printr-o scădere a tonusului muscular, o scădere a activității motorii în timpul unui atac Crizele clonice constau în contracții și relaxări ritmice ale mușchilor, în timp ce mioclonia este descrisă cel mai precis ca o contracție musculară rapidă fulgerătoare Durata atacului și starea de conștiență (menținută sau afectată) trebuie notate în istoricul medical al pacientului Este necesar să se determine dacă există o aură înainte de debutul unui atac și cum se schimbă comportamentul copilului imediat înainte de apariția acestuia Cea mai frecventă aura la copii este disconfortul stomacal, durerea sau un sentiment de frică Trebuie remarcate postura pacientului, prezența și răspândirea cianozei, vocalizarea, controlul afectat al sfincterului (în principal al vezicii urinare) și starea post-convulsivă, inclusiv somnul și durerile de cap Pe lângă evaluarea funcției cardiace și respiratorii și a stării metabolice descrise mai sus, examinarea unui copil cu crize epileptice ar trebui să aibă ca scop identificarea cauzei organice a bolii Circumferința capului, înălțimea și greutatea corporală a copilului sunt înregistrate în istoricul dezvoltării și comparate cu rezultatele măsurătorilor anterioare Partea XXVII Boli nervoase reniu O examinare detaliată a stării somatice și neurologice, examinarea oftalmologică este necesară pentru a detecta edemul discului optic, hemoragiile în regiunea retiniană, corioretinita, colobomul, modificările maculei, precum și facomul retinian Detectarea trăsăturilor faciale neobișnuite, în special în asociere cu hepatosplenomegalie, indică o boală metabolică sau de depozitare ca cauză a implicării sistemului nervos Identificarea petelor hipopigmentate caracteristice sclerozei tuberoase se realizează folosind o sursă de lumină UV Adenom al glandelor sebacee, pete de piele de șagreen, numeroase pete cafe-au-lait, nevus roșu și facom retinian indică acest lucru că cauza crizelor de epilepsie a fost o boală neurocutanată Simptomele neurologice focale, cum ar fi hemipareza ușoară în combinație cu hiperreflexia, simptom pozitiv Babinski, pot indica localizarea procesului patologic care provoacă crize epileptice în emisfera controlaterală a creierului (de exemplu, gliom lob temporal cu creștere lentă) Scurtarea unilaterală a unghiei, mâinii sau membrului la un copil cu convulsii focale sugerează afecțiuni cronice, cum ar fi un chist porencefalic, malformație arteriovenoasă sau atrofie corticală în emisfera controlaterală , CONVERSIUNI FEBRILIE Crizele febrile sunt cel mai frecvent tip de crize epileptice în copilărie Au un prognostic în general bun, dar pot fi, de asemenea, o manifestare a unei boli infecțioase acute severe, cum ar fi sepsisul sau meningita bacteriană Mai mult, fiecare copil care are convulsii din cauza febrei trebuie examinat cu atenție pentru a determina cauza febrei (vezi vol , cap ), mai ales după prima criză febrilă Crizele febrile sunt o afecțiune dependentă de vârstă și apar rar la copiii sub luni si mai vechi de ani Debutul maxim al crizelor febrile are loc la vârsta de - luni, incidența copiilor mici ajunge la - % Istoric familial de convulsii febrile istoricul (la părinții sau frații pacientului) sugerează o predispoziție genetică la aceștia Studiile genetice care implică membri ai mai multor familii au cartografiat gena pentru convulsii febrile pe cromozomii p și q - Unele familii au un model autosomal dominant de moștenire Manifestari clinice O criză febrilă simplă apare de obicei la apogeul febrei, cu o creștere rapidă a temperaturii corpului la ° C sau mai mult După natura convulsiilor, generalizate, tonico-clonice și pro, durează de la câteva secunde până la minute însoțită de o perioadă scurtă de somnolență post-ictală Convulsiile febrile sunt descrise ca atipice sau complexe dacă durata crizei depășește minute, cu recurența convulsiilor într-o zi, detectarea unei componente focale a convulsiilor sau simptome focale în timpul perioada post-ictală După prima criză febrilă, aproximativ % până la % dintre copii au convulsii febrile recurente cu boli febrile ulterioare, iar un număr mic de copii au convulsii recurente multiple Deși copiii cu convulsii febrile nu au un risc mai mare de a dezvolta epilepsie în viitor decât în populația generală, mai mulți factori sunt asociați cu un risc crescut Acestea includ convulsii atipice sau caracteristici post convulsii, antecedente familiale de epilepsie, debutul convulsiilor febrile înainte de vârsta de luni, întârzierea dezvoltării copilului de an sau boală neurologică diagnosticată înainte de debutul convulsiilor La copiii cu factori de risc multipli , incidența epilepsiei ajunge la aproximativ % spre deosebire de copiii cu convulsii febrile care nu au factori de risc (în acest caz, incidența epilepsiei este de %)■ Când se examinează după un atac, este necesar să se determine cauza febrei și să includă meningita Daca exista chiar si cea mai mica suspiciune de meningita este indicat un LP cu examen LCR Modificările LCR induse de convulsii sunt rareori detectate în copilărie, deci toți pacienții cu modificări ale LCR după o criză înainte іzhny trece o examinare amănunțită pentru a dezvălui geniul din spatele acestor schimbări Nu trebuie să uităm mai ales posibilitatea apariției meningoencefalitei virale Capitolul cauzate de HSV Cele mai frecvente cauze ale convulsiilor febrile sunt infecțiile virale ale tractului respirator superior, rubeola și otita medie acută (rară) Pe lângă nivelurile de glucoză, testele de laborator includ nivelurile de electroliți în plasmă, screening-ul toxicologic, luând în considerare circumstanțele individuale, cum ar fi semnele de deshidratare Examinarea EEG după o criză febrilă simplă este orientativă, dar poate oferi informații de diagnostic valoroase pentru identificarea pacienților cu semne de convulsii febrile adicte sau alți factori de risc pentru epilepsie în viitor Neuroimagistică la copiii cu convulsii febrile simple este, de asemenea, inadecvată, dar poate fi recomandată pentru simptomele crizelor febrile atipice, inclusiv deficite neurologice focale sau deficite neurologice premergătoare apariției unei convulsii febrile Tratament La copiii mici fără semne de afectare a sistemului nervos cu convulsii febrile simple, este necesară o examinare pentru a identifica cauzele febrei; tratamentul include lupta împotriva temperaturii corporale ridicate, inclusiv utilizarea de antipiretice Părinții trebuie să fie liniștiți Opiniile cu privire la utilizarea pe termen lung a anticonvulsivantelor pentru prevenirea convulsiilor febrile sunt controversate, iar in prezent un astfel de tratament nu este recomandat Medicamentele antiepileptice precum fenitoina și carbamazepina sunt ineficiente Fenobarbitalul poate fi utilizat cu succes pentru a preveni crizele febrile, dar utilizarea sa poate duce la tulburări cognitive la copii (comparativ cu copiii care nu primesc terapie anticonvulsivante) Valproatul de sodiu este eficient și în tratamentul convulsiilor febrile, cu toate acestea, riscul potențial de reacții adverse nu justifică utilizarea lui într-o boală cu prognostic excelent, indiferent de tratament Frecvența leziunilor hepatice fatale asociate cu aportul de palproat de sodiu este cea mai mare la copiii sub ani Diazepamul oral este o metodă de tratament eficientă și sigură pentru a reduce riscul de convulsii febrile recurente La debutul fiecărei boli febrile, diaze se administrează pe cale orală la , mg/kg la fiecare ( mg/kg/zi), continuat atât timp cât nii a întregii boli (de obicei - zile) Efectele secundare sunt de obicei minime, dar severitatea simptomelor cum ar fi somnolența, iritabilitatea și ataxia (dacă există) poate fi redusă prin reducerea dozei Această metodă de tratament este adecvată mai ales dacă crizele febrile ale copilului provoacă anxietate la părinți , CAPITURI NEPROVOCATE Prima criză Deși o criză epileptică la un copil fără factori declanșatori, cum ar fi febra, este adesea văzută ca un precursor al epilepsiei tulburări convulsive cronice, o a doua criză apare în mai puțin de % din cazuri Este necesar un istoric amănunțit pentru a identifica antecedentele familiale de epilepsie, o boală neurologică anterioară și antecedentele de convulsii pe un fundal de febră Acești factori cresc probabilitatea reapariției convulsiilor Ca și în cazul convulsiilor febrile, se efectuează un studiu de laborator al electroliților plasmatici, screening-ul toxicologic, analiza biochimică a urinei și a sângelui Examinarea nu se desfășoară după un protocol anume, ci depinde mai mult de caracteristicile situației clinice LP este inadecvat la un copil cu o primă criză febrilă, se efectuează în principal pentru suspiciunea de meningită, encefalită, sepsis, hemoragie subarahnoidiană sau boală demielinizantă Un EEG este inclus în examinarea neurologică a unui copil cu o primă criză neprovocată, deoarece această metodă valoroasă de diagnosticare a crizelor epileptice ajută la identificarea riscului de recidivă și permite identificarea anomaliilor focale specifice și/sau a sindroamelor epileptice Utilizarea tehnicilor de neuroimagistică nu este, în general, recomandată după prima criză neprovocată, cu excepția cazului în care este necesară de rezultatele unui examen neurologic Cu toate acestea, dacă se recomandă neuroimagistică, RMN-ul ar trebui să fie preferat față de CT De regulă, nu se recomandă administrarea de medicamente antiepileptice după primul atac convulsii recurente Două atacuri neprovocate la o distanță de peste de ore sugerează că pa Partea XXVII Boli nervoase Pacientul suferă de epilepsie și în viitor convulsiile vor recidiva De mare importanță este un studiu amănunțit pentru a determina etiologia convulsiilor, a decide necesitatea terapiei antiepileptice, a evalua eficacitatea potențială a tratamentului și probabilitatea de remisie La efectuarea unei anamnezi se pot obține informații care indică tipul de convulsii Unii părinți pot descrie sau descrie cu acuratețe manifestările sale externe La copiii predispuși la dezvoltarea epilepsiei, primul atac poate apărea pe fondul unei infecții virale sau cu o ușoară creștere a temperaturii corpului (pe fundalul temperaturii subfebrile) Convulsiile se pot dezvolta la primele ore ale dimineții sau în timpul somnului, în special în prima fază, ceea ce este tipic pentru epilepsia la copii Cu câteva zile înainte de atac, pot fi observate iritabilitate, labilitate emoțională și tulburări ușoare de personalitate Unii părinți pot prezice cu exactitate următorul atac pe baza schimbărilor din starea de spirit a copilului În mod surprinzător, părinții sau îngrijitorul copilului pot descrie uneori foarte precis un atac, iar un astfel de „portret fizic” al unui atac este mult mai precis decât descrierea sa verbală Pe lângă natura crizelor, frecvența acestora, timpul de apariție în timpul zilei, factorii provocatori și modificările naturii convulsiilor sunt de mare importanță Deși frecvența crizelor tonico-clonice generalizate este de obicei bine documentată, părinții subestimează adesea frecvența absențelor Dezvoltarea treptată a modificărilor de personalitate sau afectarea progresivă a funcțiilor cognitive pot indica o boală degenerativă a sistemului nervos; pe de altă parte, trăsăturile constituționale, inclusiv vărsăturile și greutatea corporală scăzută, pot ridica suspiciunea unei boli metabolice sau leziuni organice ale creierului Este important să obțineți informații despre terapia antiepileptică anterioară, inclusiv răspunsul la aceasta și determinați care medicamente producătoare de convulsii, inclusiv clorpromazină și metilfenidat, au fost administrate acestui pacient Descrierea crizelor epileptice la rudele pacientului poate ajuta la diagnosticarea sindroamelor epileptice ereditare, care includ epilepsia frontală nocturnă autosomal dominantă, crizele benigne familiale gi la nou-născuți, convulsii infantile benigne familiale, convulsii febrile autosomal dominante, epilepsie parțială cu simptome auditive, epilepsie frontală progresivă autosomal dominantă cu retard mintal, epilepsie absență, convulsii febrile cu transformare ulterioară în crize parțiale complexe Examenele fizice, oftalmice și neurologice pot evidenția semne de creștere a ICP, simptome de boală neurocutanată și modificări structurale ale materiei cerebrale, inclusiv malformații, traume, infecții și tumori EEG joacă un rol important în determinarea tipului de crize epileptice și stabilirea unui prognostic Studiul electroliților din plasmă, inclusiv calciul și magneziul, nu face parte din examinarea de rutină Testarea metabolică, inclusiv administrarea de piridoxină pentru convulsii suspectate dependente de piridoxină, testarea lactatului și piruvatului seric și a acizilor organici din urină nu este, de asemenea, recomandată tuturor pacienților, dar este necesară în anumite situații clinice LP este prescris copiilor cu convulsii repetate și alte semne de afectare a dezvoltării sistemului nervos În lichior, se poate detecta un nivel scăzut de glucoză în cazul unei încălcări a transportului său, o modificare a compoziției aminoacizilor, neurotransmițătorilor sau cofactorilor în bolile metabolice, precum și semnele unei infecții cronice Un studiu RMN este necesar atunci când se examinează un copil cu o epilepsie nou diagnosticată, în special când se diagnostichează crize convulsive parțiale, în combinație cu detectarea deficitelor neurologice sau a anomaliilor EEG focale care nu sunt caracteristice epilepsiei parțiale idiopatice Clasificarea crizelor de epilepsie Importanța determinării tipului de atac se datorează mai multor motive În primul rând, tipul de convulsii poate indica etiologia epilepsiei În al doilea rând, diagnosticul precis al tipului ajută la determinarea prognosticului bolii și la selectarea terapiei antiepileptice Medicamentele antiepileptice care sunt eficiente în controlul convulsiilor gonico-clonice generalizate la copii pot fi mai puțin eficiente la pacienții cu tipuri multiple de convulsii sau convulsii parțiale La copiii cu benign Capitolul cu epilepsia mioclonica prognosticul este mai favorabil decat la pacientii cu spasme infantile De asemenea, la copiii de vârstă școlară cu epilepsie parțială benignă cu vârfuri central-temporale (epilepsie rolandică), prognosticul este favorabil și nu este nevoie de terapie antiepileptică de lungă durată Este dificil să se determine tipul de atac în conformitate cu clasificarea, pe baza doar a tabloului clinic, deoarece diferite tipuri de convulsii pot avea manifestări externe similare De exemplu, crizele de absență la copii sunt clinic identice cu crizele parțiale complexe Datorită variabilității manifestărilor clinice ale convulsiilor la copii, EEG joacă un rol important în determinarea tipului acestora Crearea unei clasificări a crizelor de epilepsie, care se bazează pe o combinație de manifestări clinice ale unui atac și date EEG, a condus la o îmbunătățire a diagnosticului de epilepsie (caseta ) ♦ Box Clasificarea internațională a crizelor de epilepsie Convulsii parțiale Parțial simplu (cu păstrarea conștiinței) • Motor • Atingeți • Vegetativ • Cu simptome psihice Complex parțial (conștiința este afectată) • Parțiale simple cu afectarea ulterioară a conștienței • Conștiința este tulburată la debutul unui atac Crize convulsive parțiale cu generalizare secundară Crize generalizate Absențe • Tipic • Atipic Tonic tonico-clonic generalizat Clonic Mioclonic Atonic Spasme infantile Convulsii neclasificate De asemenea, a fost elaborată o clasificare a sindroamelor epileptice, care se bazează pe o serie de principii: vârsta pacientului la debutul convulsiilor, evaluarea dezvoltării sale mentale și a datelor de examinare neurologică, descrierea tipurilor de convulsii C date EEG ( inclusiv activitatea principală a intrare nouă) În prezent, aproximativ % din crizele epileptice la copii sunt clasificate pe baza acestor principii în sindroame epileptice specifice Clasificarea sindroamelor epileptice are avantaje clare față de clasificarea de mai sus a crizelor epileptice, deoarece numirea medicamentelor antiepileptice în conformitate cu sindromul epileptic îmbunătățește eficacitatea terapiei; în plus, această clasificare ajută la identificarea potențialilor candidați pentru tratamentul chirurgical al epilepsiei și oferă pacienților și familiilor acestora date de prognostic sigure și precise Exemple de sindroame epileptice sunt spasmele infantile (sindromul West), epilepsia mioclonică benignă a sugarului, sindromul Lennox-Gastaut, convulsiile febrile, sindromul Landau-Kleffner, epilepsia benignă a copilăriei cu vârfuri temporale centrale (epilepsia rolanică), epilepsia rassmusculară juvenilă (epilepsia rolandică), sindromul Janz) și boala Lafora (epilepsie mioclonică progresivă) , CAPITURI PARȚIALE Crizele parțiale reprezintă o proporție semnificativă a crizelor epileptice din copilărie, până la % în unele studii Crizele parțiale sunt împărțite în simple și complexe, în timpul crizelor parțiale simple, conștiința este păstrată, crizele parțiale complexe sunt însoțite de tulburări de conștiență Crize simple parțiale Manifestările motorii sunt cel mai frecvent simptom al convulsiilor parțiale simple Manifestările motorii ale convulsiilor includ convulsii clonice sau tonice asincrone cu tendința de a implica mușchii feței, gâtului și extremităților Convulsiile adverse sunt rotația combinată a capului și a ochilor și sunt un tip deosebit de comun de convulsii parțiale simple Automatismele sunt mai puțin frecvente pentru convulsii parțiale simple, dar unii pacienți raportează o aură (de exemplu, disconfort toracic și cefalee) care poate fi singura manifestare a unui atac Copiii au dificultăți în a descrie aura și adesea își exprimă senzațiile ca un „sentiment ciudat” Partea XXVII Boli nervoase spune „M-am simțit rău” sau „ceva se târăște în jurul meu” În medie, atacul durează - de secunde O caracteristică distinctivă a convulsiilor parțiale simple este păstrarea conștiinței și a funcției de vorbire în timpul unui atac În plus, atacul nu este însoțit de simptome post-atac Crizele simple parțiale pot fi confundate cu ticuri; totuși, ticurile se manifestă prin ridicarea din umeri, clipirea ochilor, expresii faciale și implică în primul rând mușchii feței și ai centurii scapulare (vezi cap ) Pacientul poate suprima ticurile pentru o perioadă scurtă de timp, dar este imposibil de controlat crizele parțiale simple În timpul convulsiilor parțiale simple, EEG poate prezenta vârfuri uni sau bilaterale sau fie un model de vârfuri multifocale Crize parțiale complexe Crizele parțiale complexe pot debuta ca simple crize parțiale, cu sau fără aură, urmate de pierderea conștienței; în alte cazuri, conștiința poate fi afectată deja la debutul unei crize parțiale complexe Aura, care este disconfort vag, disconfort epigastric sau frică, apare la aproximativ / dintre copii cu crize parțiale simple și complexe Prezența unei aure indică întotdeauna un tip parțial de atac Crizele parțiale sunt dificil de diagnosticat clinic la sugari și copiii mai mari, iar frecvența lor poate fi subestimată La sugari și copii, este dificil să se determine tulburarea conștiinței, deoarece se poate manifesta ca o decolorare pe termen scurt a copilului cu o privire goală, fixă, o încetare bruscă sau o întrerupere a activității sale; adesea astfel de episoade trec neobservate de părinți, ia-mi În plus, în cele mai multe cazuri, copilul nu este capabil să spună adulților despre aceste condiții și să le descrie În cele din urmă, perioadele de conștiință alterată pot fi scurte și rare și doar un observator experimentat sau rezultatele EEG pot identifica aceste episoade Automatismele sunt un simptom comun al convulsiilor parțiale complexe în copilărie și copilărie, apărând în - % din cazuri; cu cat copilul este mai mare cu atat frecventa auto->-matismelor este mai mare Acestea apar după o tulburare a conștienței și pot persista și în post-atac faza, dar copilul nu le aminteste La sugari se exprimă automatismele alimentare: linsul buzelor, mestecatul, înghițirea și salivația excesivă Astfel de manifestări motorii pot apărea la sugari și sunt normale, poet ? sunt greu de diferenţiat de automatisme în crizele parţiale complexe Automatismele prelungite sau repetate, combinate cu o privire fixă „lipsă” sau lipsa de răspuns față de ceilalți și pierderea contactului, indică aproape întotdeauna crize parțiale complexe la copiii mici Copiii mai mari au automatisme gestuale involuntare, necoordonate, neregulate (copilul trage, sortează haine sau albe, freacă, mângâie obiecte), automatisme sub formă de mers sau alergare nedirecțională; mișcările pot fi repetitive și deseori dau o impresie înspăimântătoare Răspândirea secrețiilor epileptiforme în timpul crizelor parțiale complexe poate duce la generalizarea secundară a acestora în crize tonico-clonice Odată cu răspândirea activității epileptiforme în emisfera opusă, capul se întoarce în direcția opusă, pot apărea atitudini distonice, precum și convulsii tonice sau clonice la nivelul membrelor și feței, inclusiv clipirea ochilor Durata medie a unei crize parțiale complexe este de - minute și depășește semnificativ durata unei convulsii parțiale simple sau a absenței În perioada interictală la copiii cu convulsii parțiale complexe, EEG-ul prezintă adesea valuri ascuțite sau vârfuri focale în regiunea temporală anterioară și vârfuri multifocale Aproximativ % dintre sugari și copii cu crize parțiale complexe au un EEG interictal de rutină fără patologie La acești pacienți, este posibil să se utilizeze diferite metode de provocare a activității epileptiforme (tepi și valuri ascuțite) pe EEG, inclusiv înregistrarea după privarea de somn, utilizarea electrozilor zigomatici, monitorizarea EEG pe termen lung, examinarea video-EEG într-un spital după retragerea temporară a anticonvulsivantelor (Fig , AND) În plus, la unii copii cu IM complex, vârfurile și undele ascuțite pe EEG sunt înregistrate în derivațiile frontale, parietale sau occipitale Când se utilizează metode de neuroimagistică (CT și, în special, rdavg Crize epileptice la copii Cz-SZ SZTZ SZ-Spl Sp -Sp Sp -T Т -С T -CZ II Fp -A F -A P -PZ PZ-P P -T T - Orez , Electroencefalograme: L - în crizele parțiale: (/) descărcări în vârf în regiunea temporală stângă (săgeată) la un pacient cu crize parțiale complexe, (II) vârfuri în regiunea central-parietală stângă (săgeată) caracteristice epilepsiei Rolandice; B - Modificări EEG în timpul crizelor generalizate: (/) complexe de vârf de undă cu o frecvență de /s ( Hz) în combinație cu activitatea normală de fond pe EEG în timpul absențelor, (//) epilepsie mioclonică complexă (complexă) '( Sindromul Lennox - Gastaut) - complexe de unde de vârf lente în perioada interictală, (III) epilepsie mioclonică juvenilă - complexe de undă de vârf cu o frecvență de b / s, provocate de fotostimulare, (/V) hipsaritmie în combinație cu hiperritmii neregulate activitatea undei de vârf de amplitudine în special, RMN) la copiii cu modificări patologice parțiale parțiale complexe cu cea mai mare frecvență se găsesc în lobii temporali și reprezintă scleroza temporală mezială, hamartomul, glioza postencefalitică, chistul subarahnoidian, infarctul, malformațiile arteriovenoase și gliom cu creștere lentă Epilepsie parțială benignă cu vârfuri centrotemporale (epilepsie rolandică) Aceasta este o formă comună epilepsie parțială în copilărie cu prognostic favorabil Manifestări clinice, date EEG (complexe rolandice) și absența modificărilor patologice în neuro Vizualizările sunt trăsături caracteristice ale epilepsiei Rolandice, ceea ce face ușor deosebirea acestei forme de epilepsie de crizele parțiale complexe Epilepsia Rolandică debutează la vârsta de - ani, debutul maxim apare la - ani Boala se dezvoltă la copii cu inteligență normală, fără antecedente de semne de boală a sistemului nervos și fără tulburări ale stării neurologice Adesea există indicii de epilepsie în istoricul familial Convulsii, de regulă, parțiale, caracterizate prin motor Acest concept (epilepsie mioclonică complexă) nu se află în clasificarea modernă - Pasăre ed Partea XXVII Boli nervoase mi și simptome somatosenzoriale, de obicei localizate pe față Simptomele orofaringiene includ contracția tonică și parestezia limbii, amorțeala unilaterală a obrazului (în special de-a lungul gingiei), pacienții emit sunete specifice gâtului, se observă disfagie și salivație excesivă Contracțiile tonico-clonice unilaterale ale mușchilor feței inferioare însoțesc adesea crizele orofaringiene și sunt adesea asociate cu convulsii clonice sau parestezii la nivelul extremităților de aceeași parte Conștiința poate fi păstrată sau afectată; generalizarea secundară a unei crize parțiale este posibilă Aproximativ % dintre copii au o singură criză; majoritatea pacienților au convulsii rare, iar % dintre copiii cu epilepsie Rolandică au convulsii frecvente recurente În epilepsia rolandă, crizele apar în timpul somnului la % dintre pacienți, în timp ce crizele parțiale complexe apar în timpul stării de veghe Modificările EEG în epilepsia rolandică sunt de mare valoare diagnostică și se caracterizează prin complexe rolandice repetate (focare de vârf) localizate în regiunea temporală centrală sau rolandică în combinație cu activitatea normală de înregistrare de fond (vezi Fig , A) Anticonvulsivantele sunt necesare la pacienții cu convulsii frecvente, dar medicamentele antiepileptice nu trebuie administrate automat după prima criză Medicamentul de elecție este carbamazepina; administrarea carbamazepinei continuă timp de cel puțin ani sau până la vârsta de - ani, deoarece la această vârstă se observă o remisiune spontană a epilepsiei rolandice Encefalita Rasmussen Această encefalită subacută este una dintre cauzele epilepsiei parti-alis continua Debutul) crizelor focale poate fi precedat de o boală febrilă nespecifică; Convulsiile pot apărea frecvent sau pot fi constante Boala debutează de obicei înainte de vârsta de ani Poate dezvoltarea hemiplegiei, hemianopsiei și afaziei Activitatea paroxistică difuză este înregistrată pe EEG în combinație cu o încetinire a activității principale a înregistrării de fundal a Enzef um Rasmussen - o boală progresivă, potențial fatală, dar recuperarea spontană cu un deficit neurologic sever este mai tipică cito Baza patogenetică a bolii este probabil formarea de autoanticorpi care se leagă de receptorii glutamatergici și provoacă stimularea acestora Unele studii au observat prezența CMV în țesutul cerebral al pacienților cu encefalită Rasmussen , CONVIZILE GENERALIZATE Absențe Absențele simple (tipice) (crizele mici mal) se caracterizează printr-o încetarea bruscă a activității motorii sau a vorbirii, o privire „lipsă” și clipirea ochilor Absențele nu apar de obicei până la vârsta de ani, sunt mai frecvente la fete, nu sunt niciodată asociate cu o aură, rareori durează mai mult de de secunde și nu sunt asociate cu tulburări post-convulsii Aceste caracteristici ajută la diferențierea absențelor de crizele parțiale complexe La copiii cu crize de absență, frecvența crizelor în timpul zilei poate fi atât de mare încât numărul de convulsii este dificil de numărat, în timp ce frecvența crizelor parțiale complexe este de obicei mai mică În timpul absențelor, nu există o scădere a tonusului mușchilor trunchiului, totuși, este posibilă o ușoară înclinare a capului (căderea capului pe piept) Imediat după încheierea absenței, pacienții reiau activitățile care au fost întrerupte în momentul convulsiilor, fără semne de afectare a conștienței post-convulsivă Absențele simple sunt adesea însoțite de automatisme Factorul provocator pentru absențe este hiperventilația timp de - minute Pe EEG, un model tipic sub formă de complexe generalizate de vârf-undă cu o frecvență de Hz (vezi Fig , B) Absențele complexe (atipice) pot fi asociate cu o componentă motorie, inclusiv mioclonia feței, degetelor sau extremităților și, uneori, cu o scădere a tonusului muscular În timpul absențelor atipice, pe EEG sunt înregistrate complexe de unde de vârf atipice cu o frecvență de - , Hz Convulsii tonico-clonice generalizate Acest tip de criză este foarte frecventă și poate fi o transformare a crizelor parțiale (generalizare secundară^ sau apar de novo Debutul unui atac din aură indică natura sa parțială (descărcare focală a activității epileptiforme) Ba ” , Somnolență, iritabilitate, agitație, tulburări de comportament, depresie, salivație excesivă (hipersalivație) Etosuximidă (Zarontin) Absențe, pot provoca convulsii tonico-clonice mai frecvente Doza inițială mg/kg/zi, poate fi crescută la o doză maximă de mg/kg/zi sau , g/zi - Disconfort abdominal, erupție cutanată , disfuncție hepatică, leucopenie Gabapentin (Neurontin) Utilizat ca adjuvant pentru convulsii refractare Copii: - mg/kg de ori pe zi; adolescenti: - mg/zi; frecvența internării de ori pe zi - Nu este necesară monitorizarea Somnolență, amețeli, ataxie, cefalee, tremor, vărsături Nistagmus, oboseală, creștere în greutate Lamotrigină (lamiktal) Utilizată ca medicament adjuvant pentru convulsii refractare Medicamentul are un spectru larg de activitate antiepileptică, este eficient în diferite tipuri de convulsii, inclusiv convulsii parțiale complexe, absențe, convulsii mioclonice, clonice, tonico-clonice, sindromul Lennox-Gastaut Doza este selectată individual în funcție de vârstă și simultan utilizarea altor medicamente antiepileptice (vezi ) Erupții cutanate, amețeli, ataxie, somnolență, diplopie, dureri de cap, greață, vărsături Nitrazepam* (mogadonă) Absențe, convulsii mioclonice, spasme infantile Doza inițială , mg/kg/zi, crescută lent la mg/kg/zi, de ori pe zi - - Vezi Efectele adverse ale Clonazepamului, Halucinații Paraldehida Se foloseste pentru starea de epilepsie, convulsii generalizate, solutie % (la adaugarea a , ml paraldehida in apa distilata, se aduce volumul solutiei la ml) - mg/zi, doza de intretinere mg/kg/h - Medicament Tip de criză Doză orală Fenobarbital tonico-clonic generalizat, convulsii parțiale, status epilepticus - mg/kg pe zi; (de ori pe zi) Fenitoină (dilantin) tonico-clonic generalizat, convulsii parțiale, status epilepticus - mg/kg/zi (de ori pe zi) Primidona (mizolin) Tonico-clonic generalizat, convulsii parțiale Copii sub ani: - mg/kg/zi ( - ori pe zi); peste ani: doza terapeutică medie este de - mg/zi (de - ori pe zi) Topiramat (Topimax) Utilizat ca medicament adjuvant pentru convulsii rezistente Convulsii parțiale complexe rezistente la tratament - mg / kg pe zi, frecvența dozării de ori pe zi Tiagabină (ga-bitril) Utilizată ca medicament suplimentar pentru convulsii parțiale complexe Doza medie - mg de ori pe zi Acid valproic (de-pakin, epi-val) Crize tonico-clonice generalizate, absențe, convulsii mioclonice, parțiale, akinetice Doza inițială de mg/kg pe zi, creștere cu - mg/kg/săptămână; doza terapeutica - mg/kg/zi (divizata in - prize) Vigabatrin* (sabryl) Spasme infantile Terapie adjuvantă pentru convulsii slab controlate Doza inițială mg/kg/zi, de - ori pe zi; doza de intretinere - mg/kg/zi, frecventa de administrare de - ori pe zi * Nu este înregistrat în SUA Doza de încărcare (cu administrare intravenoasă) Concentrația terapeutică a medicamentului în plasmă (mcg/ml) Efecte secundare Ă și toxicitate mg/kg, - mg/kg la nou-născuți - Hiperactivitate, iritabilitate, deficit de atenție, crize de furie, modele de somn alterate, sindrom Stevens-Johnson, tulburări cognitive mg/kg - Hirsutism, hiperplazie gingivală, ataxie, erupții cutanate, sindrom Stevens-Johnson, nistagmus, vărsături, somnolență, îngroșarea trăsăturilor faciale, modificări patologice ale sângelui — - Comportament agresiv, modificări de personalitate, vezi și Efecte secundare ale fenobarbitalului Oboseală, tulburări cognitive — — Astenie, amețeli, deficit de atenție, nervozitate, tremor O formulare intravenoasă este disponibilă în prezent și este investigată pentru utilizare în copilărie - Greață, vărsături, anorexie, amenoree, sedare, tremor, creștere în greutate, alopecie, hepatotoxicitate Hiperactivitate, anxietate, agitație, somnolență, creștere în greutate Notă: există rapoarte de îngustare a câmpului vizual, atrofie a nervului optic, nevrite optice Partea XXVII Boli nervoase este dificil de evaluat efectul toxic al medicamentului Analiza atentă a datelor clinice este mai fiabilă pentru controlul cu succes al convulsiilor decât dependența excesivă de datele de monitorizare a medicamentelor terapeutice Există opinii contradictorii cu privire la momentul recomandat pentru efectuarea testului de sânge al unui pacient (analiza generală, analiză biochimică pentru evaluarea funcției hepatice) în timpul terapiei antiepileptice Deoarece cele mai grave reacții adverse la anticonvulsivante se dezvoltă în primele - luni terapie, se recomandă analize de sânge lunare în primele luni tratament Pe viitor, testele de sânge de rutină sunt recomandate numai atunci când sunt indicate clinic Atunci când prescrieți anticonvulsivante copiilor, trebuie avut în vedere faptul că este posibil să continuați să luați aceste medicamente până la adolescență și vârsta reproductivă Din păcate, utilizarea anumitor anticonvulsivante (inclusiv feniton, acid valproic, carbamazepină și primidonă) în timpul sarcinii a fost asociată cu o incidență crescută a malformațiilor fetale specifice, inclusiv malformații ale scheletului facial, ale extremităților și spina bifida Există încă dezbateri dacă efectul teratogen se datorează epilepsiei materne sau terapiei antiepileptice Cu toate acestea, medicul trebuie să avertizeze familia pacientului despre posibilele efecte ale terapiei și să evite prescrierea acestor anticonvulsivante femeilor însărcinate, dacă nu este absolut necesar Când se obține remisiunea în timpul tratamentului cu anticonvulsivante, în absența factorilor de risc pentru recidivă, terapia trebuie continuată cel puțin încă ani (în absența convulsiilor) Principalii factori de risc pentru reapariția crizelor epileptice includ debutul bolii la vârsta pacientului peste ani, tulburări ale stării neurologice (deficiență motorie sau retard mintal), antecedente de convulsii în perioada neonatală, frecvente convulsii până la obținerea remisiunii Dacă un copil cu risc scăzut de convulsii recurente a fost complet lipsit de convulsii de cel puțin ani, riscul de recidivă este de aproximativ - %, mai ales în primele luni după întreruperea terapiei antiepileptice Cel mai bun prognostic după întreruperea terapiei a fost observat la copiii cu epilepsie parțială benignă cu centrotempo- Spikes rale (epilepsie rolandă) și cu epilepsie generalizată idiopatică Probabilitatea cea mai mare de recidivă după întreruperea terapiei este cu crize parțiale complexe și epilepsie mioclonică juvenilă luni, deoarece retragerea bruscă poate duce la dezvoltarea statusului epileptic Domeniile de acțiune estimate, precum și dozele și efectele secundare ale anticonvulsivantelor sunt prezentate în Fig și în tabel , Benzodiazepine Activitatea antiepileptică a medicamentelor din seria benzodiazepinelor se datorează legăturii lor la anumite locuri ale receptorului GABA, ceea ce duce la o creștere a frecvenței deschiderii canalelor pentru ionii C și nu afectează durata de deschidere a canalelor (vezi Fig , ) Diazepamul și lorazepamul în forme injectabile pentru administrare intravenoasă sunt utilizate ca terapie inițială în tratamentul statusului epilepticus Diazepamul rectal este considerat un medicament eficient și sigur pentru tratamentul episoadelor izolate de convulsii acute recurente la copii și este disponibil sub formă de gel diastat în doze de , , și mg Clonazepamul este utilizat în tratamentul sindromului Lennox-Gastaut, al convulsiilor mioclonice, acinetice și al absențelor Timpul de înjumătățire al clonazepamului este de - ore Clonazepamul poate crește concentrația serică a fenitoinei atunci când este luat împreună și poate spori efectele medicamentelor care deprimă sistemul nervos central Clonazepamul este disponibil sub formă de tablete în doze de și mg per comprimat Nitrazepamul este utilizat în tratamentul convulsiilor mioclonice Timpul de înjumătățire este de - ore Poate spori efectele medicamentelor care deprimă sistemul nervos central Nitrazepamul este disponibil sub formă de comprimate de mg și mg Clobazam este indicat ca un medicament suplimentar pentru convulsii parțiale complexe Timpul de înjumătățire este de - de ore Clobazam poate crește concentrația sanguină de carbamazepină, fenitoină, fenobarbital și acid valproic atunci când sunt luate împreună K ubazam este disponibil în tablete care conțin mg de medicament Medicamentul este utilizat pentru convulsii febrile la copii - Nota ed Glorie Crize epileptice la copii Orez , Acțiunea farmacologică a medicamentelor antiepileptice asupra receptorului GABA Barbituricele se leagă de subunitatea •₽ a receptorului GABA, potenţând acţiunea agoniştilor GABA endogeni şi prelungind timpul de acoperire a canalelor pentru ionii SG Benzodiazepinele se leagă de subunitatea a a GABA, potențezând acțiunea GABA și cresc frecvența deschiderii canalelor pentru ionii CI Vigabatrina se leagă ireversibil de transaminaza GABA, inhibând descompunerea neurotransmițătorului inhibitor GABA Tiagabina blochează recaptarea GABA după eliberarea în fanta sinaptică atât de către neuronii presinaptici, cât și de către celulele gliale, ceea ce contribuie la acumularea de GABA în zona de acțiune pentru o perioadă mai lungă (Leach J P Brodie M J Tiagabine Lancet ; : ): GDC, glutamat decarboxilază; GABA-T - GABA transaminaza Carbamazepină Medicamentul este eficient în tratamentul convulsiilor tonico-clonice generalizate și parțiale Conform mecanismului de acțiune, carbamazepina este aproape de fenitoină: medicamentul suprimă descărcările repetate pe termen lung ale neuronilor prin blocarea canalelor de sodiu și reducerea absorbției inverse a calciului (asociată cu depolarizarea membranelor neuronale) În cazuri rare, atunci când se administrează carbamazepină, se înregistrează leucopenie și hepatopatie severă, mai des în primele - luni de terapie Prin urmare, în această perioadă, este necesar să se efectueze o hemoleucogramă lunară completă și să se studieze activitatea Al AT și Ac AT în sânge, deși reacții idiosincratice severe la medicament se pot dezvolta chiar și cu sânge și enzime hepatice normale În viitor, testele de laborator sunt determinate de natura efectelor secundare ale medicamentului Părinții trebuie informați cu privire la posibilele evenimente adverse în timpul administrării medicamentului și necesitatea de a le raporta imediat medicului curant Eritromicina trebuie utilizată cu prudență la pacienții care iau carbamazepină, deoarece ambele medicamente concurează pentru metabolismul hepatic Concentrația plasmatică a carbamazepinei scade odată cu Partea XXVII Boli nervoase utilizarea concomitentă de fenitoină, fenobarbital și acid valproic * * O creștere a concentrației plasmatice a metabolitului activ al carbamazepinei - carbamazepină- , -epoxid - poate duce la efectul toxic al carbamazepinei, chiar și la un nivel plasmatic terapeutic al carbamazepinei, care este deosebit de caracteristic atunci când acidul valproic este introdus în regim de terapie Există rapoarte că unul dintre evenimentele adverse la administrarea carbamazepinei poate fi hiponatremia Carbamazepina este disponibilă sub formă de suspensie de mg/ml, comprimate masticabile de și mg, comprimate cu eliberare controlată de și mg (forme CR); timpul de înjumătățire al carbamazepinei este de - de ore, medicamentul trebuie luat de sau ori pe zi Etosuximidă Mecanismul acțiunii anticonvulsivante a etosuxximidei este asociat cu blocarea canalelor de calciu în joncțiunile inelare talamocorticale Etosuximida este eficientă în tratamentul convulsiilor tipice de absență Timpul de înjumătățire al medicamentului este de de ore Atunci când este utilizat împreună cu fenobarbital sau primidona, etosuximida poate determina o scădere a nivelurilor plasmatice ale acestor anticonvulsivante Etosuximida este disponibilă sub formă de sirop de mg/ml și capsule de mg Gabapentin Gabapentina este utilizată ca adjuvant în tratamentul crizelor tonico-clonice generalizate parțiale și secundare complexe rezistente la tratament Mecanismul de acțiune se datorează legării medicamentului de membrana neuronului (sinapsele de glutamat) și creșterii conținutului de GABA din creier Timpul de înjumătățire al gabapentinei este de - ore, medicamentul este absorbit rapid în tractul gastrointestinal, nu se leagă de proteinele plasmatice și nu este metabolizat Gabapentina nu intră în interacțiuni medicamentoase semnificative, iar efectele secundare dependente de doză de la SNC nu sunt practic caracteristice acestuia Gabapentin este recomandat pentru utilizare la copiii cu vârsta peste ani Medicamentul este disponibil în capsule de , și mg Lamotrigină Lamotrigina, un derivat de feniltriazină, este utilizat ca adjuvant la tratamentul parietale complexe În timp ce luați carbamazepină și valproa- concentrația de carbamazepină poate crește - La- sabie ed al şi convulsii tonico-clonice generalizate Lamotrigina în monoterapie este eficientă în unele cazuri la copiii cu sindrom Lennox-Gastaut și în absență convulsii Studiile farmacologice sugerează că mecanismul de acțiune al medicamentului este asociat cu efectul său asupra canalelor de sodiu dependente de tensiune, ceea ce duce la stabilizarea membranelor neuronale și la suprimarea eliberării de glutamat în fanta sinaptică Timpul de înjumătățire al medicamentului este de - ore Doza inițială recomandată la copii este de mg / kg / zi (divizată în doze) timp de săptămâni În următoarele săptămâni tratament, pacienții iau lamotrigină în doză de mg/kg/zi Doza terapeutică medie este de - mg/k^/zi Dacă lamotrigina este administrată ca adjuvant la pacienții cărora li se administrează valproat, doza inițială de lamotrigină trebuie redusă la , mg/kg/zi, deoarece valproatul inhibă metabolizarea lamotriginei În acest caz, doza de întreținere de lamotrigină este de - mg/kg/zi Nivelul plasmatic terapeutic al lamotriginei este de - mg/l sau , - , µmol/l Cele mai frecvente efecte secundare includ greață, dureri de cap, amețeli, vedere încețoșată, diplopie și ataxie Aproximativ % dintre pacienții cărora li se administrează lamotrigină dezvoltă o erupție cutanată maculopapulară În unele cazuri, s-a observat dezvoltarea sindromului Stevens-Johnson, angioedem și necroliză epidermică toxică; de regulă, aceste complicații apar în prima lună de tratament, mai ales când se administrează lamotrigină în asociere cu valproat Deoarece aceste complicații medicale cu manifestări cutanate pot fi fatale, anticonvulsivantele trebuie întrerupte imediat Lamotrigina este disponibilă sub formă de comprimate de , , și mg Fenobarbital și primidona Aceste anticonvulsivante sunt considerate relativ sigure și sunt deosebit de eficiente în crizele tonico-clonice generalizate Cu toate acestea, aproximativ % dintre copiii care iau aceste medicamente dezvoltă probleme de comportament severe Cel mai mare risc de tulburări de comportament este la copiii D cu tulburări neurologice Mai mult, există dovezi că utilizarea pe termen lung a fenobarbitalului poate duce la tulburări cognitive la copii Acidul valproic Capitolul ța afectează metabo Este fenobarbital și determină o creștere a concentrației acestuia în plasmă și o creștere a efectului său toxic (la administrarea dozelor sale terapeutice obișnuite) Fenobarbitalul acționează asupra receptorilor GABA și crește perioada de deschidere a canalelor pentru ionii C (vezi Fig ) Perioada de excreție este de - ore Fenobarbitalul este disponibil sub formă de elixir de mg/ml comprimate de , , și mg și sub formă injectabilă de și mg/ml Primidona este disponibilă sub formă de suspensie de mg/ml și sub formă de comprimate de și mg Timpul de înjumătățire al primidonei este de - ore Fenobarbitalul este prescris de ori pe zi, iar primidona trebuie luată de ori pe zi Aceste anticonvulsivante nu necesită analize de sânge de rutină Fenitoină Fenitoina inhibă declanșarea neuronală repetitivă pe termen lung prin blocarea canalelor de sodiu și reducerea recaptării calciului (asociată cu depolarizarea membranelor neuronale) Fenitoina este utilizată pentru crize tonico-clonice generalizate primare și secundare, convulsii parțiale și status epilepticus Timpul de înjumătățire este de - ore Fenitoina intră în numeroase interacțiuni medicamentoase și poate determina creșterea sau scăderea concentrațiilor plasmatice ale altor anticonvulsivante prescrise în mod obișnuit (vezi tabelul ) Fenitoina este disponibilă sub formă de suspensie de și mg/ml, comprimate masticabile de mg, capsule de mg și fiole de mentă de mg/ ml și mg/ ml Fosfetoina, un derivat solubil în apă al fenitoinei Pentru administrare intramusculară sau intravenoasă, este disponibilă în fiole care conţin mg/ml (echivalent cu mg/ml fenitoină) Tiagabin Efectul anticonvulsivant al tiagabinei se datorează blocării recaptarii neurotransmițătorului inhibitor GABA în neuroni și celule gliale (vezi Fig ) Tiagabina este eficientă ca medicament suplimentar în tratamentul convulsiilor parțiale minore Disponibil sub formă de tablete de , , și mg * Topiramat Efectul anticonvulsivant al to-Knramat se datorează blocării canalelor Katrium dependente de tensiune Medicamentul este utilizat ca un remediu suplimentar pentru crizele parțiale complexe rezistente la medicamente în combinație cu generalizarea secundară sau fără ** timpul de înjumătățire al topiramatului este ora Fenitoină, carbamazepină și valproic acidul poate reduce concentrația plasmatică a topiramatului Medicamentul este disponibil sub formă de tablete de , și mg Acidul valproic este un anticonvulsivant cu spectru larg Medicamentul blochează canalele de sodiu dependente de tensiune și crește conducția de potasiu mediată de calciu Timpul de înjumătățire este de - ore Medicamentul este utilizat în tratamentul multor tipuri de convulsii, inclusiv crize tonico-clonice generalizate, convulsii de absență, convulsii de absență atipice și convulsii mioclonice Medicamentul induce rareori modificări de comportament, dar poate provoca tulburări gastrointestinale ușoare, alopecie, tremor și creșterea apetitului Reacțiile adverse rare, dar severe ale valproatului includ sindromul Reye și hepatotoxicitatea ireversibilă La o proporție mică de copii, atunci când iau valproat, se dezvoltă letargie progresivă și comă în combinație cu hiperamoniemie (niveluri crescute de amoniu) și o scădere a nivelului de carnitină din sânge Acidul valproic poate perturba metabolismul carnitinei, care provoacă modificări ale conștiinței pacienților Anularea acidului valproic duce la ameliorarea simptomelor după câteva zile La un grup restrâns de pacienți, în special copii sub ani, cu sindroame neurologice specifice care primesc politerapie, există un risc semnificativ ( : ) de leziuni hepatice potențial fatale, reprezentând idiosincrazie sub formă de dureri abdominale, anorexie, greutate pierderi Aceste tulburări pot apărea în câteva săptămâni sau luni de la administrarea valproatului Studiul funcției hepatice la acești pacienți poate să nu dezvăluie anomalii în stadiile incipiente ale bolii, astfel încât simptomele severe și persistente ale tulburărilor gastrointestinale în primele luni de tratament cu valproat ar trebui să fie atenți la funcționarea anormală a ficatului Dacă o reducere a dozei de valproat nu duce la o reducere rapidă a simptomelor tulburărilor gastro-intestinale, medicul trebuie să oprească medicamentul Pentru a reduce riscul de leziuni hepatice fatale înainte de începerea tratamentului cu valproat la copiii sub ani cu crize epileptice de etiologie necunoscută, se recomandă o examinare pentru a detecta încălcări ale habolismului mg (determinarea amoniului și a aminoacizilor în sânge, gaze din sânge, lactat) raportul piruvat, Partea XXVII Nervi * - boală, concentrația de acizi organici în urină, nivelul de carnitină liberă și totală din sânge) Frecvența leziunilor hepatice fatale induse de valproat a scăzut drastic în ultimii ani datorită restricției utilizării valproatului la copiii sub ani și a tendinței către monoterapia cu valproat (monoterapia este mult mai puțin probabil să ducă la leziuni hepatice severe) Acidul valproevag poate determina o scădere a nivelului de carnitină liberă din serul sanguin, inhibând transportul carnitinei prin membrana citoplasmatică a celulei Unele studii au arătat că deficiența de carnitină este o cauză importantă a hepatotoxicității cu valproat și terapia de substituție cu L-carnitină în doză de - mg/kg/zi poate preveni leziunile hepatice potențial fatale Terapia de substituție cu L-carnitină este în prezent recomandată (până când vor fi disponibile mai multe date) copiilor cu risc crescut de afectare a ficatului în timpul tratamentului cu valproat (vezi mai sus) La copiii mai mari care iau preparate cu acid valproic, introducerea L-carnitinei este indicată atunci când apar simptome de deficit de carnitină (slăbiciune, letargie, hipotensiune arterială) sau cu o scădere semnificativă a nivelului de carnitină liberă din serul sanguin (cu măsurarea sa regulată) Acidul valproic este disponibil sub formă de sirop de mg/ml, capsule de mg și mg și tablete de mg, mg și mg Depakote în capsule care conțin microsfere (divalproatul de sodiu este o combinație stabilă de vaproat de sodiu și acid vaproic) este utilizat la copiii care nu sunt capabili să ia valproat sub formă de sirop, tablete sau capsule Conținutul capsulelor Depakota este amestecat cu alimente lichide care nu necesită mestecare Capsulele conțin mg de substanță activă Vigabatrin Mecanismul de acțiune al vigabatrinei implică legarea medicamentului de receptorii transaminazei GABA (o enzimă care provoacă degradarea GABA), ceea ce duce la creșterea nivelurilor de GABA și la activarea transmisiei inhibitoare a neurotransmițătorilor (vezi Fig ) Medicament Efek- ven în tratamentul spasmelor infantile, în special la copiii cu scleroză tuberoasă Vigabatrin se mai foloseste ca adjuvant in crizele rezistente la terapie Perioada de eliminare este de - ore Vigabatrin poate determină o scădere a nivelului de fenobarbital și fenitoină în plasmă atunci când sunt luate împreună Au fost raportate cazuri de afectare a câmpului vizual în timpul tratamentului cu vigabatrin Medicamentul este produs în tablete de mg și plicuri de mg Levirakgam Mecanismul de acțiune al medicamentului este necunoscut Levirakgam este indicat ca un medicament suplimentar pentru convulsii parțiale Timpul de înjumătățire este de aproximativ ore Medicamentul este disponibil în tablete de , și mg sub denumirea comercială Keppra Oxcarbazepină Mecanismul de acțiune al oxcarbazepinei este similar cu cel al carbamazepinei Medicamentul este utilizat pentru terapia adjuvantă a convulsiilor parțiale la adulți și copii Timpul de înjumătățire este de ore, în timp ce pentru metabolitul său principal ( -monohidroxi oxcarbazepină) ajunge la ore La % dintre pacienții cu reacții alergice la carbamazepină apar reacții similare cu oxcarbazepinei Hiponatremia se dezvoltă la , % dintre pacienți Oxcarbazepina este disponibilă sub formă de comprimate de , și mg și ca sirop de mg/ ml sub marca Trileptal Zonisamidă Medicamentul este utilizat ca terapie adjuvantă pentru convulsii parțiale și poate fi eficient și în sindroamele epileptice mioclonice, dar mecanismul său de acțiune rămâne necunoscut La administrarea unei singure doze, timpul de înjumătățire al zonisamidei este de de ore și se reduce la de ore atunci când este administrat împreună cu medicamentele metabolizate în ficat Când luați zonisamidă, este posibilă formarea de pietre la rinichi Medicamentul este disponibil în tablete de mg sub denumirea comercială zo-negran ACTH Este medicamentul de elecție pentru tratamentul spasmelor infantile, deși există standarde uniforme pentru selectarea și administrarea dozei terapia de supraviețuire nu a fost dezvoltată Eficacitatea prednisonului este comparabilă cu efectul ACTI Cea mai comună schemă terapeutică include ACTH în doză de UI / zi intramuscular timp de săptămâni, în absența unui răspuns terapeutic, doza este crescută la și apoi până la UI / cU ' la această doză, medicamentul este se administrează intramuscular timp de săptămâni Dacă nu se realizează controlul complet al crizelor ACTH este schimbat în prednisolon, care se administrează pe cale orală în doză de mg/kg/sV timp de săptămâni Dacă crizele continuă Capitolul administrarea de prednisolon continuă în următoarele săptămâni Efectele adverse ale ACTH includ hiperglicemia, hipertensiunea arterială, tulburările electrolitice, tulburările gastrointestinale, infecțiile și atrofia tranzitorie a glandei tiroide, așa cum se observă pe CT ACTH și prednisolonul sunt la fel de eficiente în tratamentul crizelor criptogenice și simptomatice, remisiunea fiind de așteptat la aproximativ % dintre pacienți Prognosticul pe termen lung pentru afectarea neurologică și funcția cognitivă nu depinde de cât de repede a fost atins controlul crizelor și cât de completă a fost remisiunea Efectul tratamentului, de regulă, se manifestă în primele câteva săptămâni de terapie, dar la % dintre pacienții care răspund la terapie, există o recidivă după retragerea ACTH sau prednisolon Dieta cetogenă Este unul dintre posibilele tratamente pentru pacienții cu convulsii refractare, în special la copiii cu epilepsie mioclonică complexă asociată cu crize tonico-clanice Dieta ketogenă este, de asemenea, considerată terapia de elecție pentru sugarii cu deficit de piruvat dehidrogenază și proteine implicate în transportul glucozei și este un tratament sigur și eficient pentru copiii sub ani Dieta consta in limitarea continutului de carbohidrati si proteine din alimente, majoritatea caloriilor din dieta sunt asigurate de grasimi Unii copii mai mari de - ani nu pot tolera dieta ketogenă, deoarece refuză să ia alimente grase și fără gust Dieta necesită mult timp pentru a calcula cu exactitate dieta, astfel încât familia pacientului nu este întotdeauna capabilă să ofere condiții pentru dietă Pentru unii copii, o dietă cetogenă ușoară, în care trigliceridele cu lanț mediu sunt lăsate moștenire alimentelor bogate în grăsimi, este eficientă Deși mecanismul de acțiune al dietei ketogenice este necunoscut, există dovezi că efectul său anticonvulsivant se datorează creșterii nivelurilor de P-hidroxibutirat și acetoacetat ca urmare a cetozei Utilizarea acidului valproic este contraindicată la pacienții care urmează o dietă ketogenă, deoarece în acest caz crește riscul de afectare a ficatului I Se referă la sindromul Lennox-Gastaut - Notă ed Tratamentul chirurgical al epilepsiei La copiii cu convulsii rezistente la terapia antiepileptică trebuie luată în considerare posibilitatea tratamentului chirurgical Candidații pentru tratamentul chirurgical sunt predominant copii cu convulsii focale Deși istoricul și constatările neurologice pot sugera activitate epileptică focală, EEG este metoda principală pentru determinarea locației și distribuției descărcărilor epileptogene În multe cazuri, înregistrarea EEG pe termen lung și monitorizarea video-EEG sunt necesare pentru a determina localizarea zonei epileptogene În multe cazuri, reducerea dozei sau anularea anticonvulsivantelor într-un cadru spitalicesc ajută la creșterea probabilității de a înregistra convulsii și activitate epileptiformă interictală Dacă înregistrarea EEG cu electrozi sfenoidali nu reușește să localizeze cu exactitate focalizarea activității epileptice, informațiile necesare pot fi obținute prin inserarea electrozilor subdurali Utilizarea electrozilor subdurali este deosebit de eficientă în detectarea unui focar epileptogen situat în afara lobului temporal Pe lângă studiul EEG, se efectuează teste neuropsihologice, testul Wada (administrarea intracarotidiană de amobarbital pentru determinarea emisferei dominante), SPECT sau PET, precum și metode de neuroimagistică, inclusiv CT, RMN și RMN funcțional Unele centre efectuează MEG, care măsoară activitatea epileptică mai precis decât alte metode Rezultatele tratamentului chirurgical la copiii cu o focalizare bine definită de activitate epileptiformă pe EEG, corespunzătoare leziunii structurale identificate pe CT sau RMN în aceeași zonă, sunt foarte favorabile și comparabile cu rezultatele tratamentului la adulți cu un nivel similar patologie Stimularea nervului vag Experimentele pe animale au arătat că stimularea electrică a nervului vag stâng poate întrerupe sau împiedica dezvoltarea convulsiilor Într-un studiu dublu-orb pe de copii (dintre care aveau vârsta sub ani), stimularea nervului vag stâng cu un dispozitiv special implantat a dus la o reducere cu - % a frecvenței crizelor pe parcursul a luni Aceste rezultate sugerează că stimularea nervului vag Partea XXVII Boli nervoase poate servi ca un tratament adjuvant sigur pentru pacienții care sunt rezistenți la alte terapii Consiliere pentru părinți În cele mai multe cazuri, părinții sunt inițial speriați de diagnosticul de epilepsie, au nevoie de sprijin psihologic și de furnizarea de informații exacte despre această boală Medicul trebuie să fie pregătit să răspundă la întrebările părinților, inclusiv durata posibilă a bolii, efectele secundare ale terapiei medicamentoase și consecințele crizelor epileptice, etiologia bolii, consecințele sale sociale și impactul asupra învățării copilului și dacă părinții sunt de vină pentru dezvoltarea epilepsiei la copilul lor Părinții doresc de obicei să știe ce restricții sunt necesare pentru copil și dacă profesorii trebuie să fie informați despre boală Alții sunt interesați de contribuția factorilor ereditari la dezvoltarea bolii, inclusiv de riscul de epilepsie la viitorii copii Părinții ar trebui încurajați să-și trateze copilul cât mai sănătos posibil Pentru majoritatea copiilor cu epilepsie nu este necesară restricția activității fizice, cu excepția necesității de a face baie și înot numai în prezența unui adult care este conștient de boala copilului droguri Părinții care înțeleg elementele de bază ale acțiunii anticonvulsivante, scopul utilizării lor și necesitatea de a respecta un anumit regim de administrare a medicamentelor, de regulă, sunt foarte conformanți (urmați în mod clar prescripțiile medicului) Într-o conversație cu părinții, este necesar să vorbim despre măsurile de prim ajutor pentru dezvoltarea unui atac Din fericire, majoritatea părinților și copiilor se adaptează rapid la boala copilului și la terapia regulată În cele mai multe cazuri, crizele de epilepsie la copii sunt bine controlate cu terapia antiepileptică, inteligența copiilor este normală și este de așteptat ca copiii să ducă o viață normală Acești copii necesită o monitorizare atentă în timpul procesului de învățare, deoarece problemele de învățare sunt mai frecvente în rândul copiilor cu epilepsie decât în populația generală Cooperare și înțelegere reciprocă între părinți, medic, profesor iar copilul ajută la îmbunătățirea prognosticului la pacienții cu epilepsie Literatură Baram T Z , Mitchell WG, Toumay A et al Corticotropină în doză mare (ACTH) versus prednison pentru spasmele infantile: un studiu prospectiv, randomizat, orb Pe ii atrics ; : Baumann RJ, Duffner P K Tratamentul copiilor cu crize febrile simple: parametrul de practică AAP Pediatr Neurol ; : Berg AT, Testa F M , Levy SR et al Neuroimagini la copiii cu epilepsie nou diagnosticată: un studiu comunitar Pediatrie ; : Berkovic SF, Andermann F, Carpenter S et al Epilepsiile mioclonale progresive: Cauze specifice ar d diagnostic N Engl J Med ; : Camfield PR, Camfield CS, Dooley J M și colab Epilepsie după o primă criză neprovocată în copilărie Neurologie ; : Duchowny M Harvey d S Sindroame de epilepsie pediatrică: o actualizare și o revizuire critică Epilepsie ; (Supliment ): S Hirtz D , Ashwal MD, Berg A , Bettis D et al Parametru de practică: Evaluarea unei prime crize nonfebrile la copii Neurologie ; : Kriel RL, Cloyd JC, Pellock JM și colab Gel de diazepam rectal pentru tratamentul convulsiilor acute repetitive Pediatr Neurol ; : Boala Minassian BA Lafora: către o sinteză clinică, patologică și moleculară nediatr Neurol ; : - Minassian EA, Lee JR, HenbncKJ A și colab Mutațiile unei gene care codifică o proteină novei tirozinfosfat provoacă epidepsie progresivă de mioclon Nat Genet : Murphy JV și colab Stimularea nervului vagal stâng la copiii cu epilepsie refractară medical J Pediatr ; : Nordli DR, Kuroda MM, CarrollJ et al Experiență cu dieta ketogenă la sugari Pediatrie , Robinson R „ Gardiner M Genetics of childhood epilepsy-Arch Dis Child ; : Shinnar S , Berg AT, Moshe SL și colab Riscul de reapariție a convulsiilor după o primă criză nepnnn oked m capota copilului: Un tollup prelungit Pediatrie : : Shinnar S „ Pellock JM Update privind prognosticul epidemiologic al epilepsiei pediatrice J Child Neurol -S - Smgh NA, Charlier C , StaufferD et al O genă nouă a canalului de potasiu, KCNQ , este mutată într-o lepsie eP ' moștenită a nou-născuților Nat Genet ; Vining EP, Freeman J M, Pillas DJ et al De ce ai elimina o jumătate de creier? Rezultatul a de copii aftef Capitolul hemisferectomie - Experiența Tht Johns Hopkins: până în Pediatrie ; : Wallace SJ Primele crize tonico-clonice în copilărie Lancet ; : Viebe S , Blume WT, GirvinJ P şi colab Un studiu randomizat, controlat de intervenție chirurgicală pentru epilepsia lobului temporal N Engl J Med ; : WongM , Schlaggar BL, LandtM Anomalii postictale ale lichidului cefalorahidian la copii J Pediatr ; : , convulsii neonatale (Vezi vol , cap - ) Riscul de a dezvolta crize epileptice la nou-născuți este deosebit de mare, deoarece probabilitatea apariției unor boli metabolice, leziuni toxice, tulburări ale structurii creierului și infecții este cea mai mare în perioada neonatală comparativ cu alte perioade de vârstă Crizele neonatale sunt spre deosebire de crizele de epilepsie la copiii mai mari și la adulți, deoarece crizele tonico-clonice generalizate nu se dezvoltă în prima lună de viață Creierul nou-născuților se caracterizează prin ramificare incompletă a axonilor și dendritelor și prin procesul de mielinizare, ca urmare a cărui răspândire a descărcărilor epileptiforme este dificilă, ducând la convulsii generalizate Există cel puțin cinci tipuri de crize epileptice caracteristice perioadei neonatale Manifestări clinice și clasificare Crizele focale sunt contracții ritmice ale grupelor musculare, în special ale mușchilor membrelor și ale feței Aceste convulsii sunt adesea asociate cu leziuni structurale locale ale creierului, precum și infecții și hemoragie subarahnoidiană Crizele clonice multifocale seamănă cu I-Roads clonice focale, dar diferă prin implicarea multor grupe musculare și apar adesea simultan în mai multe grupe musculare Tonic pri-S Uny se caracterizează prin tensiune (rigiditate-Іb|°) a membrelor și trunchiului și sunt asociate cu deviația fixă a ochilor Abordările mioclonice sunt contracții focale scurte sau generalizate ale mușchilor extremităților sau trunchiului, cu tendința de a implica grupurile distale ale umerilor Convulsii atipice Frayed) neonatale includ mișcări de mestecat, salivație excesivă, modificări ale ritmului respirației (inclusiv apnee), clipire, nistagmus, mișcări de pedalare (care amintesc de ciclism) și modificări ale culorii pielii Diagnosticul clinic al crizelor neonatale poate fi dificil și, în unele cazuri, activitatea neonatală este privită ca o manifestare a unui atac, dar EEG nu confirmă diagnosticul Cu toate acestea, au fost identificate mai multe semne clinice pentru a distinge crizele de activitatea motorie normală (nonepileptică) neonatală Tulburările autonome, cum ar fi tahicardia și creșterea tensiunii arteriale, sunt adesea asociate cu crize epileptice, dar nu sunt caracteristice reacțiilor motorii non-epileptice la nou-născuți Activitatea motrică non-epileptică la nou-născuți poate fi suprimată prin încercări atente de a limita mișcările copilului, ceea ce nu este posibil în cazul convulsiilor adevărate Fenomenele non-epileptice sunt activate prin stimularea senzorială care nu are efect asupra obiceiurilor epileptice Definirea precisă a tipului de crize neonatale prin clasificare este importantă pentru alegerea corectă a terapiei antiepileptice Studiile care utilizează înregistrarea poligrafică EEG și monitorizarea video-EEG au o mare contribuție la studiul caracteristicilor crizelor neonatale și la dezvoltarea terapiei medicamentoase Clasificarea EEG a crizelor neonatale Crizele neonatale, în care manifestările clinice ale convulsiilor sunt însoțite de modificări epileptiforme ale EEG Această categorie include crizele, ale căror manifestări clinice sunt combinate cu activitatea epileptiformă pe EEG și includ convulsii clonice focale, tonice locale și unele convulsii mioclonice Natura epileptică a acestor convulsii nu este pusă la îndoială și răspund bine la terapia antiepileptică Convulsii neonatale, ale căror manifestări clinice nu sunt combinate cu modificări epileptiforme ale EEG La nou-născuți, manifestările clinice ale convulsiilor neonatale sunt posibile fără epidemiologică corespunzătoare Un alt nume este convulsii neonatale fragmentare - Admis Partea XXVII Boli nervoase modificări leptiforme la EEG Acest lucru este caracteristic tuturor crizelor tonice generalizate și convulsiilor atipice ale nou-născuților, în unele cazuri se observă și în crizele mioclonice La nou-născuți, există o tendință de deprimare a sistemului nervos central sau de dezvoltare a unei come ca urmare a encefalopatiei hipoxico-ischemice Este probabil ca convulsiile de acest tip să reprezinte paroxisme non-epileptice și să nu necesite terapie antiepileptică (sau terapia în acest caz poate fi ineficientă) Crize epileptice electrice în absența manifestărilor clinice Crizele electrice (un model EEG de convulsii epileptice) în combinație cu tulburări severe ale ritmului de fond pot să apară la sugarii în coma care nu primesc anticonvulsivante În plus, crizele epileptice electrice (fără manifestări clinice) pot persista la pacienții cu convulsii focale tonice sau clonice după începerea tratamentului anticonvulsivant Etiologie și diagnostic Cea mai frecventă cauză a crizelor neonatale, encefalopatia hipoxic-ischemică, a fost discutată în vol , secțiunea Crizele neonatale pot fi cauzate de multe alte afecțiuni, inclusiv boli metabolice, infecții, traume, leziuni ale creierului, hemoragie, embolie și boli materne Deoarece convulsiile din perioada neonatală pot indica o afecțiune gravă, potențial periculoasă și potențial reversibilă, este necesar să se organizeze o abordare oportună și competentă a examinării nou-născuților cu convulsii Un studiu detaliat al stării neurologice a nou-născutului poate dezvălui cauza crizelor epileptice Examinarea fundului de ochi poate evidenția semne de corioretinită, sugerând o infecție intrauterină În acest caz, este prezentată determinarea titrurilor de anticorpi la agenții cauzali ai infecțiilor congenitale (TORCH) la mamă și copil Sindromul Ecardi, care este diagnosticat numai la fete, include o serie de caracteristici: colobomul irisului, lacune retiniene, crize epileptice rezistente și absența corpului calos La examinarea pielii, hipopigmentată pete caracteristice sclerozei tuberoase sau erupții cutanate veziculoase tipice în sindromul de incontinență pigmentară Ambele sindroame neurocutanate sunt asociate cu crize mioclonice generalizate care debutează la o vârstă fragedă Mirosul neobișnuit al corpului sugerează o tulburare metabolică congenitală Sunt necesare analize de sânge pentru a determina concentrația de glucoză, calciu, magneziu, electroliți și azot ureic Dacă se suspectează hipoglicemie, este indicată testarea serului cu o bandă de testare Dextrostix, astfel încât tratamentul să poată începe imediat Vol , paragraful a discutat despre diagnosticul și tratamentul hipoglicemiei Hipocalcemia poate apărea singură sau în combinație cu hipomagnezemie Nivelurile scăzute de calciu seric sunt adesea asociate cu traumatisme la naștere sau accident vascular cerebral (encefalopatie hipoxic-ischemică) în perioada perinatală Alte cauze ale convulsiilor neonatale includ diabetul matern, prematuritatea, sindromul DiGeorge și fosforul alimentar ridicat (vezi vol , p și vol , cap ) Hipomagnezemia ( mmol/L), care poate provoca convulsii neonatale LP este indicat pentru aproape toți nou-născuții cu convulsii, cu excepția cazului în care cauza convulsiilor este asociată cu tulburări metabolice, precum hipoglicemia sau hipocalcemia secundară din cauza fosfatului ridicat din alimentație; în acest din urmă caz, în perioada interictală, starea copilului corespunde normei și se observă un efect rapid cu terapia adecvată Rezultatele LP pot indica meningită bacteriană sau ennefal aseptic (vezi vol , cap și cap ) Diagnosticul rapid și terapia adecvată îmbunătățesc prognosticul la aceste D I Capitolul Sângele din LCR indică traumatisme ale plexului coroid în timpul puncției sau hemoragiei subarahnoidiene/intraventriculare Studiul lichidului cefalorahidian după centrifugare poate ajuta la diagnosticul diferențial al acestor afecțiuni Un supernatant clar indică o leziune a vasului (sânge care călătorește), în timp ce o culoare xantocromă permite diagnosticarea hemoragiei subarahnoidiene Cu toate acestea, nou-născuții sănătoși cu icter fiziologic ușor pot avea o nuanță gălbuie a LCR, făcând testul supernatantului mai puțin fiabil în perioada neonatală Numeroase erori înnăscute ale metabolismului pot provoca convulsii la nou-născuți Deoarece aceste afecțiuni sunt adesea moștenite într-o manieră autozomal recesivă sau recesivă legată de X, ar trebui luată un istoric familial detaliat pentru a determina dacă au existat convulsii sau decese timpurii în rândul fraților și rudelor apropiate ale pacientului Determinarea nivelurilor de amoniu seric este importantă pentru a detecta anomalii ale ciclului ureei (ciclul Krebs), cum ar fi deficitul de ornitin trans-carbamilază, argininosuccinat liază și carbamoil fosfat sintetazei Pe lângă convulsiile clonice generalizate din primele zile de viață la nou-născuții cu aceste boli, se observă letargie care progresează spre comă, anorexie, vărsături și o fontanelă bombată Dacă în studiul compoziției gazelor din sânge sunt detectate deficiență de anioni și acidoză metabolică cu hiperamoniemie, este necesară o determinare urgentă a nivelului de acizi organici în urină pentru a exclude acidemia metilmalonică sau propionică Boala urinară de sirop de in trebuie suspectată dacă acidoza metabolică este asociată cu convulsii clonice generalizate, vărsături și tonus muscular crescut (rigiditate musculară) în prima săptămână de viață Rezultatul unui test de screening folosind , -dinitrofe-Nilhidrazină, care detectează derivații ceto din lapte, este pozitiv în această boală Alte boli metabolice care pot provoca convulsii la nou-născuți includ hiperglicemia noncetotică (o boală letală severă caracterizată prin niveluri crescute de glicină în plasmă și LCR, convulsii generalizate violente și letargie) gia, care progresează rapid spre comă), hiperglicemie cetotică (în care convulsiile sunt combinate cu vărsături, tulburări electrolitice și acidoză metabolică), boala Leigh (care poate fi sugerată de o creștere a nivelului de lactat în sânge și LCR sau o creștere a raportul lactat/piruvat) Deficitul de biotinidază trebuie, de asemenea, exclus O descriere detaliată a diagnosticului și tratamentului acestor boli metabolice este discutată în Vol , Partea X Dacă tehnica anesteziei locale este încălcată în timpul nașterii, este posibilă o injectare accidentală a unui anestezic local în corpul fetal, care poate provoca convulsii tonice severe Starea nou-născuților în aceste cazuri este adesea privită ca o consecință a nașterii traumatice; la naștere se remarcă hipotonie musculară, afectarea reflexelor tulpinii, semne de tulburări respiratorii, necesitând uneori ventilație mecanică La examinare, puteți vedea locul de puncție a pielii și ruptura țesuturilor moi ale capului O creștere a nivelului plasmatic al anestezicului la nou-născut confirmă diagnosticul Tratamentul include îngrijiri de susținere și diureză forțată cu lichide intravenoase, combinate cu monitorizare pentru a preveni aportul excesiv de lichide Convulsiile familiale benigne la nou-născuți sunt caracterizate printr-un model de moștenire autosomal dominant; convulsiile debutează în a - -a zi de viață, frecvența ajunge la - de convulsii pe zi În perioada interictală, patologia nu este detectată Convulsiile se opresc spontan la vârsta de - luni Așa-numitele crampe din ziua a cincea apar în a -a ( - ) zi de viață la nou-născuții sănătoși fără afecțiuni neurologice Crizele sunt de natură multifocală Ele durează doar ziua ( de ore), prognosticul este favorabil Dependența de piridoxină este o boală rară care trebuie exclusă la nou-născuții cu semne de suferință fetală (starea patologică a fătului în timpul hipoxiei intrauterine, asfixie), dacă convulsiile clonice generalizate debutează la scurt timp după naștere Convulsiile sunt rezistente la anticonvulsivante tradiționale, cum ar fi fenobarbital și fenyuin La colectarea unei anamnezi, este posibil să presupunem că convulsii de această natură au avut loc în uter În unele Partea XXVII Boli nervoase cazuri, simptomele dependenței de piridoxină apar mai târziu - în copilărie sau copilărie timpurie Boala se moștenește în mod autosomal recesiv Deși defectul biochimic exact al acestei boli este necunoscut, piridoxina este necesară pentru sinteza glutamat decarboxilazei, care este implicată în sinteza GABA Sugarii cu această tulburare necesită doze mari de piridoxină pentru a menține niveluri adecvate de sinteza GABA Dacă se suspectează convulsii dependente de piridoxină, se recomandă administrarea intravenoasă de piridoxină în doză de - mg în timpul înregistrării EEG Dacă diagnosticul de dependență de piridoxină este corect, crizele se opresc la scurt timp după administrarea de piridoxină și EEG revine la normal în câteva ore Cu toate acestea, un astfel de efect de la prima administrare intravenoasă de piridoxină nu este observat în toate cazurile de dependență de piridoxină Administrare orală de piridoxină în doză de - mg/zi timp de săptămâni Se recomandă nou-născuților în cazurile în care suspiciunea de dependență de piridoxină persistă după ineficacitatea administrării intravenoase a piridoxinei În viitor, studiul nivelului de piridoxal- -fosfat în sânge și LCR poate fi o metodă de diagnosticare mai precisă pentru a confirma dependența de piridoxină Pacienții cu dependență de piridoxină necesită terapie de substituție cu piridoxină pe tot parcursul vieții (pe cale orală, în doză de mg/zi) În general, cu cât se pune diagnosticul mai devreme și se inițiază terapia cu piridoxină, cu atât prognosticul este mai bun Copiii netratați au convulsii persistente, refractare și dezvoltă inevitabil retard mintal (vezi și Vol , parag ) Convulsiile ca manifestare a dependenței de droguri pot să apară în primele zile de viață, dar uneori se dezvoltă numai după câteva săptămâni din cauza prelungirii perioadei de excreție (excreție) a medicamentului la nou-născuți Convulsiile pot fi cauzate de consumul matern de barbiturice, benzodiazepine, heroină și metadonă în timpul sarcinii Nou-născuții pot avea iritabilitate, letargie, mioclonie sau convulsii clonice Mama copilului poate să nege că a luat aceste medicamente, dar un test de sânge sau urină poate ajuta la identificarea medicamentului care a provocat convulsii copilului (vezi Vol , Cap ) La sugarii cu convulsii focale cu suspiciune de accident vascular cerebral sau hemoragie intracraniană și anomalii cerebrale severe, inclusiv lisencefalie și schizencefalie (fără manifestări clinice sau care se manifestă ca microcefalie), este indicat RMN sau CT Neuroimaginile sunt recomandate la nou-născuți și atunci când convulsiile nu pot fi explicate prin modificări ale glucozei, calciului sau anomaliilor electrolitice la testele de sânge Nou-născuții cu anomalii cromozomiale și ALD prezintă un risc ridicat de a dezvolta convulsii La acești pacienți, este necesar un studiu al cariotipului și, respectiv, al nivelului de acizi grași cu lanț lung în ser Tratament Tratamentul antiepileptic trebuie administrat nou-născuților cu convulsii datorate encefalopatiei hipoxico-ischemice sau hemoragiei intracraniene acute (vezi Vol , paragrafele și ) Dozele și recomandările pentru administrarea de fenobarbital, diazepam și alte medicamente utilizate în tratamentul convulsiilor neonatale au fost discutate în Vol , secțiunea Activitatea anticonvulsivă a feshtonului și fenobarbitalului este echivalentă, dar insuficient de ridicată la nou-născuți și permite realizarea controlului convulsiilor în mai puțin de % din cazuri Utilizarea pe scară largă a EEG la nou-născuții cu convulsii neonatale atipice a evidențiat mulți pacienți cu activitate motorie patologică de natură non-epileptică Prognoza Prognosticul depinde în primul rând de cauza bolii și de severitatea leziunilor cerebrale Convulsii hipoglicemice la copiii născuți din mame cu diabet zaharat; si tot cu convulsii datorate hipocalcemiei datorita continutului ridicat de fosfati din alimentatie, prognosticul este favorabil În schimb, un copil cu convulsii datorate encefalopatiei hipoxico-ischemice severe sau a unei malformații cerebrale tinde să aibă convulsii care sunt rezistente la terapia antiepileptică și sunt predispuse să dezvolte status epilepticus și să moară la o vârstă fragedă Este important ca medicul să identifice pacienții cu prognostic bun în cazul unui tratament prompt și adecvat și să identifice bolile în care diagnosticarea prematură duce la consecințe neurologice ireversibile severe Capitolul Literatură Donn S , Graseia T, Goldstein G Siguranța unei doze de încărcare mai mare de fenobarbital la nou-născut la termen Pediatrie ; , Gilman J T, Gal P , Duchowny M S și colab Tratamentul rapid cu fenobarbital secvenţial al convulsiilor neonatale Pediatrie ; : Gospe S M , Olin KL, Keen CL Sinteză redusă de GABA în crizele dependente de piridoxină Lancet ; : Herzlinger RA, Krandall SR, Vaughar HG Crizele neonatale I asociate cu sevrajul la narcotice J Pediatr - fRllman L, Hillman R , Dodson IF E Diagnosticul, tratamentul și urmărirea intoxicației neonatale cu mepivacaină secundară blocurilor paracervicale și pudende în timpul travaliului J Pediatr : Hunt A D Stones J , McCrory W W și colab Dependența de piridoxină: Raportul unui caz de convulsii intratabile la un copil controlat de piridoxină Pediatrie ; : LegidoA , Clancy RR, Berman P Neurologic outccme after elei troencephalographically neon provennatale seizures *Pediatrie ; MizrahiE, Kellaway P Caracterizări și clasificare a crizelor neonatale Neurologie ; : Painter MJ, Scher M S , Stern AD și colab Fenobarbital comparativ cu fenitoina pentru tratamentul convulsiilor neonatale N Engl J Med ; : Sillanpăă M Jalava M , Kaleva O et al Prognosticul pe termen lung al convulsiilor cu debut în copilărie N Engl J Med ; : Torres O A Miller V S, BristN M şi colab Convulsii neonatale cu răspuns la acid folinic J Child Neurol ; : ko/pej J Crizele neonatale" Concepte curente și clasificare I revizuită Pediatrie ; : , STARE EPILEPTICĂ Status epilepticus este definit ca o criză prelungită care durează mai mult de de minute sau o serie de convulsii fără refacerea conștienței între ele Statusul epilepticus este subdivizat în starea de convulsii generalizate (crize tonico-clonice și de absență) și parțiale (simple, complexe, itoric-generalizate) Cel mai frecvent statut epilepticus este crizele tonico-clonice generalizate Statusul epilepticus este o afecțiune de urgență care necesită o abordare terapeutică organizată și competentă pentru a minimiza mortalitatea potențial mare și incidența complicațiilor neurologice severe Etiologie Există trei subtipuri principale de status epilepticus la copii: convulsii febrile prelungite (prelungite), status epilepticus idiopatic, în care crizele apar în absența unei leziuni subiacente ale SNC și status epilepticus simptomatic, care este cauzat de o boală a sistemului nervos sau tulburări metabolice Convulsii febrile care durează mai mult de de minute, mai ales la un copil sub ani este cea mai frecventă cauză de status epilepticus Unul dintre factorii statusului epileptic idiopatic este retragerea bruscă a anticonvulsivantelor (în special barbituricele și derivații de benzodiazepină) Cel mai mare risc de a dezvolta status epilepticus este la copiii cu epilepsie cu medicație neregulată sau cu complianță scăzută Statusul epilepticus poate fi, de asemenea, prima manifestare a epilepsiei Privarea de somn și infecțiile intercurente cresc probabilitatea de a dezvolta status epilepticus la pacienții cu epilepsie Convulsiile febrile prelungite și statusul epileptic idiopatic se caracterizează printr-o mortalitate scăzută și o incidență scăzută a complicațiilor neurologice severe Statusul epileptic din alte cauze se caracterizează printr-o mortalitate semnificativ mai mare; cauza morții este de obicei direct legată de patologia de bază a statusului epilepticus Spre deosebire de pacienții cu status epilepticus idiopatic, mulți pacienți nu au crize epileptice înainte de dezvoltarea statusului Encefalopatia anoxica severa se manifesta prin convulsii in primele zile de viata; Prognosticul pe termen lung se datorează parțial cât de repede sunt controlate crizele Crizele prelungite pot fi prima manifestare a encefalitei, iar epilepsia poate fi o complicație tardivă a meningitei Sugarii cu malformații cerebrale congenitale (de exemplu, lisencefalie sau schizencefalie) pot avea episoade recurente de status epilepticus, care sunt adesea rezistente la terapia antiepileptică Tulburările metabolice congenitale se pot manifesta ca status epilepticus în perioada neonatală Copiii afectați au adesea o afectare progresivă a conștienței în combinație cu tulburări Partea XXVII Boli nervoase creștere în greutate și vărsături severe Tulburările electrolitice, hipocalcemia, hipoglicemia, intoxicația cu medicamente, sindromul Reye, intoxicația cu plumb, hipertermia severă, tumora cerebrală (în special în lobul frontal) sunt alte cauze posibile ale statusului epileptic Fiziopatologia Relația dintre rezultatele neurologice și durata statusului epileptic la copii și adulți este necunoscută Există dovezi că durata statusului epilepticus, la care apar leziuni neuronale, este mai scurtă la copii decât la adulți La primate, modificări patologice la nivelul creierului se pot dezvolta după de minute de convulsii constante, cu condiția să se efectueze IEL și să se mențină homeostazia metabolică Moartea celulară poate rezulta din eliberarea excesivă a neurotransmițătorului excitator glutamat și suprastimularea receptorilor glutamatergici, un proces numit toxicitate excitatoare Cele mai vulnerabile zone ale creierului includ hipocampul, amigdala, cerebelul, volumele corticale medii iasti si talamus Modificările patologice acute caracteristice includ congestia venoasă, mici hemoragii petechiale și edem Cele mai timpurii modificări histologice includ ischemia neuronală urmată de neuronofagie, proliferarea glială, moartea celulelor și creșterea numărului de astrocite reactive Concentrația de calciu, acid arahidonic și prostaglandine în neuroni crește, ceea ce poate accelera moartea celulelor Crizele convulsive generalizate prelungite pot provoca disfuncția neuronilor sistemului nervos autonom cu dezvoltarea ulterioară a hipotensiunii și șocului, precum și acidoză lactică, mioglobinurie, niveluri crescute de lactat și necroză tubulară acută Mai multe studii au raportat că, dacă durata activității convulsive persistente depășește durata perioadei de tranziție, care variază la animale de la la de minute, probabilitatea leziunilor neuronale și a rezistenței la terapie crește Tratamentul statusului epileptic la copii ar trebui să vizeze menținerea semnelor vitale și obținerea controlului crizelor cât mai rapid posibil, deoarece durata perioadei de tranziție la oameni este necunoscută Tratament Terapia primară pentru status epilepticus începe cu o evaluare a funcțiilor sistemului respirator și cardiovascular Dacă este posibil, copiii ar trebui internați în secția de terapie intensivă Evaluați permeabilitatea tractului respirator, înregistrați pulsul, temperatura corpului, frecvența și ritmul respirator, tensiunea arterială În caz de secreție excesivă în cavitatea bucală, lichidul este aspirat cu atenție din cavitatea bucală, pe fața pacientului se pune o mască de mărime adecvată pentru a furniza oxigen Dacă utilizarea unei măști de oxigen este ineficientă și ventilația cu o pungă Ambu este dificilă, se decide problema intubării și transferului pacientului la ventilație mecanică Se introduce o sondă nazogastrică, se instalează rapid un cateter intravenos Când se confirmă hipoglicemia (folosind banda de testare Dextrostixf), se efectuează o perfuzie rapidă cu soluție de glucoză % în doză de ml/kg Se prelevează sânge pentru analize clinice, nivelurile de electroliți (inclusiv calciu, fosfor și magneziu), glucoză, creatinină, lactat și (dacă este indicat) concentrații de medicamente antiepileptice Poate un studiu metabolic și toxicologic al sângelui și urinei, deoarece trebuie avut în vedere faptul că unele medicamente provoacă dezvoltarea statusului epileptic, cum ar fi amfetamina, cocaina, fenotiazine, doze toxice de teofilină și antidepresive triciclice Este necesar să se studieze compoziția de gaz a sângelui arterial, este recomandabil să se monitorizeze saturația de oxigen cu un oximetru LP este indicat pentru suspiciunea de meningită sau encefalită, dacă nu există contraindicații pentru implementarea acesteia (în acest caz este necesară terapie cu antibiotice rațională urmată de neuroimagistică înainte de LP) - Dacă convulsiile sunt rezistente la medicamentele de primă alegere și dacă pacientul este paralizat sau este pe ventilator, EEG pe termen lung este de mare importanță -monitorizarea pentru a evalua frecvența descărcărilor epileptiforme, localizarea acestora și răspunsul la terapia antiepileptică În același timp, se efectuează un examen fizic și neurologic, al cărui scop este detectarea semnelor de traumatism, umflarea capului nervului optic, bombarea fontanelei anterioare sau lateralizarea simptomelor neurologice care indică o creștere a ICP, manifestări ale sepsis sau meningită, hemoragii pe retină, care pot indica hema subdurală Capitolul În plus, respirația Kussmaul sau deshidratarea (care indică acidoză metabolică) sau respirație neregulată (sugerând funcția trunchiului cerebral), deficiență de masă teta, miros corporal caracteristic sau culoare neobișnuită a părului (indicând tulburări metabolice congenitale), constricție sau dilatarea pupilelor (sugerând această stare) epilepticus dezvoltat după expunerea la toxine sau medicamente) Un studiu detaliat trebuie efectuat după ce se obține controlul convulsiilor Evaluarea ulterioară a pacientului include metode neuroradiologice de investigare, în funcție de rezultatele examenului fizic și neurologic, precum și informații despre tipul convulsiilor și frecvența acestora obținute din anamneza pacientului Medicamente pentru tratamentul epilepsiei starea leptică se administrează întotdeauna intravenos Administrarea intravenoasă este mai fiabilă, deoarece nu care medicamente nu sunt absorbite după injectarea intramusculară (se acumulează în țesutul muscular) Una dintre principalele probleme în tratamentul starea leptică este asociată cu utilizarea irațională a anticonvulsivantelor Medicamentele sunt adesea administrate în doze insuficient de mari și, dacă nu reușesc, sunt imediat înlocuite cu alte anticonvulsivante Este necesar să alegeți modalitatea corectă de administrare a anticonvulsivantelor De exemplu, fenitoina într-o soluție de glucoză formează un precipitat (precipitat) și își pierde efectul Efectiv Eficacitatea altor preparate este redusă prin contactul cu substanța din recipient (pentru transport) sau prin expunerea la lumina soarelui (de exemplu, paraldehidă) Este important ca secția pacientului să aibă echipamentul necesar pentru resuscitare și posibilitatea de intubare și ventilație mecanică imediat când apar tulburări respiratorii B Benzodiazepinele (diazepam, lorazepam sau mi-Dazolam) pot fi utilizate în tratamentul inițial al statusului epilepticus, deoarece aceste tratamente sunt eficiente în gestionarea rapidă a crizelor tonico-clonice prelungite la majoritatea copiilor Diazepamul trebuie administrat intravenos, direct într-o venă (și nu în ka- TeR) într-o doză de , - , mg/kg într-o rată care să nu depășească ■ ing şi nu mai mult de ori Diazepamul poate provoca depresie respiratorie și hipotensiune arterială, în special atunci când este administrat concomitent cu barbiturice Prin ef Eficacitatea benzodiazepinelor poate fi comparată cu fenobarbital, dar au mai puține efecte secundare decât fenobarbita/ia Diazepamul este eficient în tratamentul crizelor tonico-clonice de status epilepticus Are un timp de înjumătățire scurt, astfel încât convulsiile reapar dacă pacientul nu primește anticonvulsivante cu acțiune prelungită în același timp Lorazepam este la fel de eficient ca un anticonvulsivant cu acțiune scurtă, dar, în comparație cu diazepam, are o durată mai lungă de acțiune în organism și este mai puțin probabil să dezvolte hipotensiune arterială și stop respirator Doza recomandată este de , - , mg/kg intravenos lent Doza de midazolam este de , - , mg/kg intravenos Dacă este imposibilă instalarea unui cateter intravenos sau copilul este departe de spital, se administrează diazepam sau lorazepam pe cale rectală Diazepamul, dizolvat în ml de ser fiziologic , %, se injectează în rect cu ajutorul unei seringi cu vârf flexibil în doză de , - , mg/kg Doza eficientă de lorazepam pentru administrare rectală este de , - , mg/kg Nivelul terapeutic al medicamentului în plasmă este atins după - minute Când se tratează copiii cu convulsii recurente și cu tendință de a dezvolta status epileptic la domiciliu, lorazepam poate fi administrat sublingual Doza de lorazepam cu administrare sublinguală este de , - , mg/kg Tableta este plasată sub limbă și se dizolvă în câteva secunde În plus, în acest caz, este posibil să se utilizeze diazepam gel rectal (diastat, la copii este utilizat în doză de , ; sau mg) În urma administrării diazepamului sau lorazepamului, sunt posibile mai multe abordări terapeutice pentru managementul ulterioar al unui pacient cu status epilepticus Dacă activitatea convulsivă scade după administrarea de diazepam sau lorazepam, sau convulsiile continuă, se administrează fenitoină, doza de încărcare de fenitoină este de - mg/kg atunci când este administrată intravenos la o rată de mg/kg/min în etape, mg / kg Fosfenitoina, un derivat al fenitoinei, are o serie de avantaje față de fenitoina: medicamentul se dizolvă în apă, are un efect iritant local mai puțin pronunțat atunci când este administrat intravenos și este bine absorbit atunci când este administrat intramuscular Fosfenitoina pentru administrare parenterală (Cerebix) este dozată în unități de fenitoină pentru a oferi aceeași cantitate de fenitoină, în ciuda greutății moleculare mai mari a medicamentului ( mg de fosfenitoină este echivalent cu mg de fenitoină) Doza de fosfenitoină în unități de fosfenitoină este similară cu cea a formei vechi (fenitoină) Forma mai veche de fenitoină poate fi diluată în soluție salină (fiziologică) semi-normală, dar nu în soluție de glucoză, deoarece medicamentul nedizolvat poate provoca durere, iritație sau flebită atunci când este administrat intravenos În faza de încărcare a terapiei cu fenitoină, se recomandă un ECG pentru a detecta aritmiile și bradicardia Aceste complicații sunt rare la copii O altă complicație a administrării intravenoase a fenitoinei poate fi scăderea tensiunii arteriale Daca convulsiile nu reapar, dupa - ore, se administreaza fenitoina in doza de intretinere de - mg/kg in prize pe parcursul zilei Este necesar să se monitorizeze concentrația de fenitoină în serul sanguin, deoarece doza de întreținere variază semnificativ în funcție de vârstă Fenitoina nu este întotdeauna eficientă în tratarea stării crizelor tonico-clonice În cazul ineficienței sale, este necesară introducerea unui medicament alternativ În unele centre, fenobarbitalul este prescris înainte de fenia Medicamentul se administrează la o doză de încărcare de - mg/kg ( - mg/kg la nou-născuți) timp de - de minute Când se atinge controlul convulsiilor, doza de întreținere este de - mg/kg/zi (divizată uniform în doze pe zi) Dacă, în ciuda măsurilor terapeutice de mai sus, statusul epilepticus nu se oprește, medicul trebuie să ia o decizie importantă cu privire la tactici terapeutice ulterioare, deoarece este probabil ca până în acest moment perioada de tranziție să fi fost deja încheiată Strategiile terapeutice posibile în acest caz includ introducerea de paraldehidă, terapia cu perfuzie cu diazepam, comă barbiturice sau anestezie generală În această etapă, pacientul este de obicei încărcat (ca urmare a efectului sedativ pronunțat al prechapats), pot apărea semne de depresie respiratorie, care necesită intubație și ventilație mecanică Administrare intravenoasă continuă de midazolam (bolus la o doză de , mg/kg sau picurare intravenoasă la o doză de – mcg/kg/h) sau propofol ( – mg/kg la o rată de – mg/kg) /h) poate fi eficient în tratamentul statusului epileptic dacă convulsiile sunt rezistente la alte anticonvulsivante Partea XXVII Boli nervoase • *** site-uri Dacă crizele continuă, decideți asupra unei comă barbiturice Pacientul se află în secția de terapie intensivă, este conectat un ventilator și se efectuează monitorizare EEG constantă Doza de încărcare inițială de tiopental atunci când este administrată intravenos este de - mg/kg Doza este titrată până la suprimarea activității epileptice pe EEG Coma barbiturice continuă cel puțin de ore; în viitor, doza de tiopental este redusă până când nivelul seric de fenobarbital atinge valoarea terapeutică Efectuarea unei comei barbiturice necesită o monitorizare atentă din cauza posibilității de hipotensiune arterială din cauza funcției afectate (inhibarea contractilității) a miocardului, care necesită adesea introducerea de medicamente vasoconstrictoare Paraldehida este considerată un medicament relativ sigur pentru utilizare în practica pediatrică Pentru a prepara o soluție %, , ml de paradehidă ( g/ml) se dizolvă în apă distilată până se atinge un volum total de soluție de ml Doza de încărcare este de - mg/kg, administrată intravenos lent, în decurs de - minute, când se realizează controlul asupra atacurilor, se trece la introducerea unei doze de întreținere - mg/kg/h soluție % de paraldodei Paraldehida este depozitată numai în sticlărie, deoarece calitatea medicamentului se deteriorează atunci când interacționează cu vasele de plastic Odată cu încetarea convulsiilor și îmbunătățirea EEG, rata de picurare intravenoasă a paraldehidei poate scădea Medicamentul trebuie deschis imediat înainte de administrare, deoarece în timp se degradează în acetilaldehidă și acid acetic Anestezia generala este un tratament alternativ adjuvant pentru statusul epileptic atunci cand anticonvulsivantele traditionale sunt ineficiente si nu se recomanda coma barbiturica Au fost folosite cu succes mai multe medicamente pentru anestezia generala, inclusiv alotan si izofluran Mecanismul de actiune al anesteziei generale presupune probabil dezvoltarea cerebrala reversibila anoxie și tulburări metabolice concomitente, care creează condiții pentru manifestarea efectului anticonvulsivant al anticonvulsivantelor administrate anterior Principalul dezavantaj al acestei metode este necesitatea anesteziei generale numai de către personal bine pregătit am W - Capitolul experiență cu echipamente pentru administrarea pe termen lung a gazelor anestezice Acidul valproic este un anticonvulsivant eficient pentru tratamentul mai multor tipuri de convulsii Acidul valproic există sub formă intravenoasă și poate fi administrat intravenos Conform studiilor preliminare, doza de încărcare recomandată a medicamentului pentru administrare intravenoasă este de - mg/kg Poate că acidul valproic intravenos este un medicament valoros în tratamentul stării epileptice Opiniile despre terapia antiepileptică după ameliorarea statusului epilepticus sunt contradictorii Nu există nicio îndoială că terapia antiepileptică pe termen lung trebuie administrată copiilor cu boli progresive ale sistemului nervos sau cu crize epileptice recurente înainte de apariția antecedentelor de Status epilepticus Cu toate acestea, este puțin probabil ca terapia anticonvulsivante pe termen lung să fie necesară după un prim episod de status epilepticus idiopatic, mai ales dacă a fost cauzată de o criză febrilă prelungită În acest caz, terapia antiepileptică se efectuează timp de luni și anulat în absența crizelor epileptice și a altor tulburări neurologice Prognoza Status epilepticus provoacă afectarea funcțiilor fiziologice care poate pune viața în pericol, cu o rată a mortalității de aproape % În cele mai multe cazuri, decesul apare la pacienții cu status epilepticus simptomatic Majoritatea dintre ei au fost diagnosticați cu o boală severă, care pune viața în pericol, a sistemului nervos înainte de debutul statusului În absența leziunii cerebrale progresive (de exemplu, encefalită herpetică) sau a bolii metabolice, incidența complicațiilor neurologice datorate statusului epilepticus este destul de scăzută Faptul că astfel de complicații neurologice pe termen lung precum hemiplegia, tulburările extrapiramidale, retardul mintal și epilepsia sunt mai frecvente la copiii sub an este asociat cu o probabilitate mai mare de a diagnostica boala SNC care a cauzat status epilepticus la această grupă de vârstă în comparație cu copii mai mari Cu toate acestea, rămâne controversat dacă statusul epileptic prelungit poate provoca leziuni ale creierului, așa cum s-a demonstrat în experimente polițiști pe animale Trebuie remarcat faptul că statusul epileptic febril la un copil cu tulburări neurologice este un factor de risc pentru dezvoltarea atât a crizelor febrile, cât și a convulsiilor afebrile în viitor; cu toate acestea, starea febrilă fără afectare neurologică anterioară nu crește riscul de epilepsie Rezultatele studiilor RMN ale creierului la sugari au arătat că crizele febrile complexe în unele cazuri pot fi asociate cu afectarea acută a hipocampului, progresând spre atrofie La unii dintre acești copii, biopsia creierului și neuroimaginile au prezentat semne de disgeneză cerebrală anterioară Pe baza acestor observații, scleroza hipocampică asociată cu statusul epilepticus poate fi rezultatul unei interacțiuni între un proces antecedent și un proces dobândit Literatură AicardiJ Cher iieJ J Consecințele statusului epilepticus la sugari și copii Adv Neurol ; : Claassen J , Hirsch L J Emerson RG și colab Tratamentul statusului epileptic refractar cu pentoLarbitol, „ropo-fol sau midazolam: O revizuire sistemică Epilepsia ; : Hanhan UA, Fiallos MR, Odousk' JP Status epilepticus Pediatric Clin North Am ; fi Holrnes GL, RivieUo J J Midazolam and pentobarbital for refractory status epilepticus Pediatr Neurol : Lowenstein DH, AUdredge B K Status epilepticus N Engl J Med ; ": Maytal J , Shinnar S febril status epilepticus Pediatrie ; : Maytal J , Shinnar S , Moshe S L și colab Morbilitate și mortalitate scăzută a statusului epileptic la copii Pediatrie ; : Perez E R „MaederP , Villemure K M et al Leziuni hipoc-ampal dobândite după convulsii la lob temporal la sugari Ann Neurol ; : Sabin M , Menache C C Holrnes GL et al Rezultatul statusului epileptic refractar sever la copii Epilepsie ; : Shinnar S , Pellock JM, Berg AT și colab Rezultatele pe termen scurt ale copiilor cu status epileptic febril Epilepsie ; : Vai Landingham K E , Hemz E R, Cavazos J E şi colab Dovada imagistică prin rezonanță magnetică a leziunii hipocampului după convulsii febrile focale progresive Ann Neurol ; : Grupul de lucru privind starea epileptică: Tratamentul statusului epileptic convulsiv JAM A ; : Partea XXVII Boli nervoase Capitolul Condiții asemănătoare crizelor epileptice Michael W Johnston (Michael V Johnson) Unele afecțiuni în manifestările lor seamănă cu crizele de epilepsie Deoarece pot fi însoțite de o modificare a nivelului de conștiență, convulsii tonice sau clonice sau cianoză, crizele de epilepsie sunt adesea diagnosticate greșit în aceste cazuri Copiilor cu astfel de tulburări paroxistice li se pot prescrie numeroase anticonvulsivante fără efect, dar cu riscul de complicații medicamentoase Condițiile asemănătoare crizelor epileptice sunt rezistente la terapia antiepileptică Tratamentul copiilor cu astfel de tulburări diferă semnificativ de tratamentul epilepsiei Vertij paroxistic benign Vertijul paroxistic benign apare în cazurile tipice în al doilea an de viață și debutează relativ rar după ani Atacurile se dezvoltă brusc și sunt însoțite de ataxie, în timp ce copilul cade sau refuză să meargă sau să stea În timpul unui atac, poate apărea nistagmus orizontal Copilul pare palid si speriat Atacul poate fi însoțit de greață și vărsături Conștiința și vorbirea nu sunt perturbate, nu se observă somnolență post-atac Atacurile variază ca durată (de la câteva secunde la câteva minute), frecvență (apar zilnic sau lunar) și intensitate Copiii mai mari raportează că experimentează o senzație de rotație (vertij) Acești copii sunt predispuși la rău de mișcare și pot dezvolta migrene la câțiva ani după debut, sugerând o asociere între vertij paroxistic benign și migrenă Examenul neurologic nu evidențiază de obicei nicio patologie, cu excepția unei tulburări funcția vestibulară în timpul unui test caloric cu apă rece Pacienții cu convulsii recurente răspund de obicei la terapia cu difenhidramină (Difenhidramină) la o doză de mg/kg/zi (doza maximă mg/zi) oral, intramuscular, intravenos sau rectal Temeri de noapte Terorile nocturne apar frecvent, mai ales la băieții de - ani (vezi cap ) Apar la - % dintre copii și sunt de obicei de scurtă durată Un episod de teroare nocturnă începe brusc, de obicei între și în timpul etapei III sau IV a somnului (somn cu unde lente) Copilul țipă și arată speriat, pupilele sunt dilatate, se notează tahicardie și hiperventilație Vorbirea este slabă sau absentă, copilul se poate bate violent și nu poate fi calmat, nu își recunoaște părinții și mediul După câteva minute, copilul adoarme și dimineața nu-și amintește nimic despre episodul nocturn Aproximativ / dintre copiii cu terori nocturne au somnambulism La copiii cu terori nocturne persistente și prelungite, o tulburare emoțională trebuie suspectată ca bază a bolii Pentru tratamentul terorilor nocturne persistente, prelungite, este posibilă o cură scurtă de diazepam sau imipramină! dacă situaţia din familie este sub supraveghere medicală Atacurile afectiv-respiratorii provoacă teamă în părinți, deoarece copilul devine fără viață și nu intră în contact din cauza anoxiei cerebrale la apogeul atacului Există două tipuri principale de atacuri afectiv-respiratorii: formele cianotice și cele palide (Vezi și cap ) convulsii cianotice Atacurile afectiv-respiratorii cianotice sunt de obicei previzibile și sunt întotdeauna provocate de emoții negative sau de o ceartă Episodul este precedat de un strigăt scurt, ascuțit, urmat de expirație forțată și apnee Există o dezvoltare rapidă a cianozei generalizate și a pierderii cunoștinței, pe acest fond, sunt posibile crize clonice generalizate repetate, opistoton și bradicardie EEG în perioada interictală fără patologie Atacurile afectiv-respiratorii pot apărea în mod repetat în decurs de câteva ore sau se pot dezvolta sporadic, dar manifestările lor sunt întotdeauna stereotipe Aceste condiții sunt rare Capitolul până la vârsta de luni, vârful debutului apare la ani și se opresc la ani Tratamentul este de a sprijini și liniști părinții Unii părinți consideră că, în ciuda sfatului unui medic, ar trebui să stropească cu apă rece în fața copilului, să-l întoarcă cu susul în jos, să înceapă să respire gură la gură sau chiar RCP O examinare amănunțită a copilului și o explicație detaliată a mecanismului convulsiilor au un efect calmant asupra majorității părinților Într-o conversație cu părinții, este necesar să se acorde atenție faptului că ambii trebuie să fie consecvenți în relația cu copilul și să nu provoace reacții comportamentale acestuia după un atac Acest lucru se poate realiza prin culcarea copilului în perioada de recuperare după atac și nu vă jucați cu el, nu mângâiați, nu ridicați până când recuperarea este completă Atacurile palide Acest tip de criză este mai puțin frecventă decât atacurile afectiv-respiratorii cianotice și prezintă mai multe trăsături caracteristice Convulsiile sunt de obicei declanșate de durere (de exemplu, căderea și lovirea capului) sau de frică bruscă Copilul încetează să respire, își pierde rapid cunoștința, apar paloare și hipotensiune arterială și pot apărea convulsii tonice Se poate înregistra bradicardie cu perioade de asistolă mai mari de s EEG interictal nu a evidențiat nicio patologie În unele cazuri, atacurile de paloare pot fi provocate în laborator prin presiunea asupra globilor oculari, ceea ce determină un reflex oculocardic, stimularea aferentă a nervului trigemen și inhibarea eferentă a activității cardiace prin acțiunea asupra nervului vag Această procedură poate fi efectuată doar de un medic cu experiență și dacă există echipamente pentru resuscitare în cabinet La majoritatea copiilor, abordarea terapeutică corespunde cu cea pentru convulsii cianotice, cu toate acestea, în cazurile rezistente, este posibil să se efectueze un curs de terapie anticolinergică - sulfatul de atropină se administrează pe cale orală în doză de , mg / kg / zi (doza maximă - , mg), ^ Doza exactă este împărțită în mai multe doze Pre-PaRat crește ritmul cardiac prin exercitarea unui efect inhibitor asupra nervului vag Atropina nu trebuie administrată pe vreme caldă, deoarece aceasta poate provoca un episod de hiperpirexie Sincopă Sincope simple Sincopa se dezvoltă ca urmare a unei modificări a metabolismului creierului ca urmare a scăderii fluxului sanguin cerebral, de regulă, pe fondul hipotensiunii sistemice O scădere a fluxului sanguin determină pierderea conștienței, iar ischemia concomitentă afectează centrii corticali superiori și reduce efectul lor inhibitor asupra formării reticulare a trunchiului cerebral Descărcările neuronale din formațiunea reticulară provoacă scurte contracții tonice ale mușchilor feței, trunchiului și extremităților, care se observă la aproximativ % dintre pacienții cu sincopă În timpul unui episod sincopal, un copil poate avea o deviație fixă a ochilor în sus, în aceste cazuri, leșinul poate fi privit în mod eronat ca o criză epileptică Sincopa simplă apare ca urmare a stimulării vasovagale și este provocată de luptă, frică, excitare, nevoia de a sta mult timp într-un loc, mai ales într-o cameră caldă Pe EEG în timpul unui atac, există o încetinire tranzitorie a activității bioelectrice, dar nu există descărcări epileptiforme Sincopa simplă este rară la copiii cu vârsta sub sau ani, dar este destul de frecventă în rândul adolescentelor Testul ortotic (testul ortostaziei pasive, testul tilt) este o metodă eficientă de a provoca simptome, inclusiv hipotensiune arterială, la majoritatea copiilor cu sincopă inexplicabilă De regulă, pacienții cu un test de înclinare pozitiv au sincopă vasovagală Când sincopa vasovagală reapare, administrarea orală de blocanți ai receptorilor β-adrenergici este eficientă Sincopa poate fi de obicei distinsă de convulsii Caracteristicile distinctive sunt durata scurtă a episodului sincopal, combinația cu greață și vărsături și păstrarea orientării complete a pacientului după leșin Sincopa de tuse este mai frecventă la copiii cu astm bronșic Episoadele se dezvoltă adesea la scurt timp după ce a adormit, paroxismul tusei trezește copilul brusc Fața pacientului devine plină de sânge, copilul transpiră, devine emoționat și speriat Pierderea conștienței este asociată cu hipotensiune musculară generalizată, întoarcerea în sus a ochilor și contracții ale mușchilor clonici care durează câteva secunde Incontinența urinară este adesea observată Recuperarea conștienței începe gay în câteva secunde, Partea XXVII Boli nervoase și, de regulă, după câteva minute pacientul își recapătă cunoștința Copilul nu-și amintește nimic despre atac, din cauza excluderii evenimentelor asociate cu paroxismul tusei Tusea determină o creștere pronunțată a presiunii intrapleurale, însoțită de o scădere a fluxului venos în atriul drept și o scădere a ejecției din ventriculul drept Aceasta duce la o scădere a umplerii ventriculare stângi, o scădere rapidă a debitului cardiac, o modificare a fluxului sanguin cerebral, hipoxie cerebrală și pierderea conștienței Scopul principal al tratării copiilor cu astm bronșic care suferă de sincopă de tuse este terapia activă care vizează prevenirea bronhospasmului Sindromul QT lung Frecvența sindromului de alungire Q-T este de : - : Paroxismele se caracterizează printr-o pierdere bruscă a conștienței în timpul stresului fizic sau emoțional și într-o situație stresantă (vezi t p ) Pierderea conștienței în combinație cu efort sau stres este rară în epilepsie și în fiecare caz trebuie exclusă o cauză cardiacă a stării paroxistice În cazuri tipice, boala își face debutul la sfârșitul copilăriei sau adolescenței, deși este posibil ca debv іt în copilărie să fie ascunsă sub pretextul sindromului morții subite neonatale În timpul unui episod sincopal se observă diferite tipuri de aritmie cardiacă, în special fibrilație ventriculară În câteva minute, este posibilă restabilirea ritmului cardiac sau moartea ECG relevă un interval QT prelungit, mai ales în timpul efortului în timpul monitorizării ECG O durată a intervalului Q-T (corectat pentru ritmul cardiac) de ms sau mai mult confirmă diagnosticul Există cel puțin două varietăți ale sindromului: prima este asociată cu boli cardiace dobândite (miocardită, prolaps de valvă mitrală, tulburări electrolitice, tulburări induse de medicamente) și două forme congenitale Sindromul poate fi moștenit în mod autosomal recesiv (sindromul Ervell-Lange-Nielsen) și este asociat cu surditatea A doua variantă a sindromului este moștenită în mod autosomal dominant (sindromul Romano-Ward) Mutațiile în gena canalului de potasiu a inimii (KvLQT ) pe cromozomul p sunt detectate în aproximativ % din cazuri la pacienții cu prelungirea intervalului Q-T cu un tip de moștenire autosomie dominantă (tip sau LQT ) LQȚ? se dezvoltă ca urmare a unei mutații în a doua genă a canalului de potasiu (HERG), care este asociată cu cromozomul q - Sindromul QT lung tip se dezvoltă ca urmare a unei mutații a genei pentru canalele cardiace de sodiu (SCN A) pe cromozomul q - ; gena pentru LQT tip nu a fost izolată Toți membrii familiei pacientului au nevoie de un ECG cu derivații Examinarea ulterioară poate include teste de efort (sub supravegherea unui medic) sau monitorizare Holter Antagoniştii P-adrenergici sunt de obicei eficienţi în tratamentul acestei boli şi pot salva viaţa pacientului În cazul în care terapia conservatoare eșuează, este posibilă implantarea unui stimulator cardiac permanent sau a cervicotoracicei pe partea stângă (simpatectomie) Părinții copilului ar trebui să fie instruiți în tehnicile de resuscitare cardiopulmonară, deoarece restricția exercițiilor fizice și terapia medicamentoasă pot să nu fie suficient de eficiente la unii copii Coreoatetoză paroxistică kinesigenă Această boală se caracterizează prin apariția bruscă a episoadelor de coreoatetoză unilaterală sau uneori bilaterală sau hiperkinezie distonică la nivelul piciorului sau brațului, însoțite de grimase și disartrie Paroxismele coreoatetozei sunt provocate de mișcarea bruscă, mai ales atunci când te ridici din poziție șezând, sau de emoție și stres Atacul durează rareori mai mult de minut și nu este niciodată însoțit de pierderea conștienței Boala debutează de obicei la vârsta de - ani, însă poate începe chiar și la ani Atacurile pot apărea de până la mai multe ori pe zi, dar este posibilă o frecvență mai mică a episoadelor - de până la - ori pe lună Examenul neurologic, EEG și metodele de neuroimagistică nu evidențiază abateri de la normă, rezultatele biopsiei (există o descriere a cazurilor individuale > și fără patologie În majoritatea cazurilor descrise, boala este familială, probabil cu un tip de moștenire autozomal recesiv Convulsiile pot fi oprite la administrarea de anticonvulsivante, în special fenitoina La adulți, există tendința de a reduce frecvența convulsiilor, moment în care este posibilă retragerea cu succes a anticonvulsivantelor Atacurile tremurătoare Atacuri de tremor debutează la copii la - luni si se poate conserva D° [Capitolul - ani În timpul atacurilor există o flexie bruscă a capului și a trunchiului și hiperkinezie tremurătoare, există senzația de ca și cum apă cu gheață a fost turnată brusc pe spatele pacientului Copiii pot avea până la de atacuri pe zi [urmate de o perioadă asimptomatică de până la câteva săptămâni Atacurile de tremurare în copilărie pot servi ca un precursor al tremorului esențial benign, deoarece această boală este adesea detectată; naste pe iri si rudele acestor copii Tortie collis paroxistic benign al copilăriei Sugarii cu torticolis paroxistic benign (torticolis) au atacuri recurente de întoarcere a capului cu paloare, agitație și vărsături începând cu vârsta de - luni În timpul unui atac, copilul încearcă să reziste la întoarcerea pasivă a capului Conștiența în timpul convulsiilor nu este perturbată Remisiunea spontană apare la vârsta de - ani Ca și în cazul vertijului paroxistic benign, la acești pacienți a fost raportată disfuncție vestibulară La copiii cu torticolis persistent, este necesar să se excludă patologia coloanei cervicale (luxație, fractură etc ) sau o tumoră a fosei craniene posterioare Unii sugari cu torticolis paroxistic benign dezvoltă o cefalee migrenoasă mai târziu în copilărie Tremurat ereditar al bărbiei Boala se manifesta prin episoade repetate sub forma unui tremur rapid (cu o frecventa de in s) al barbiei Aceste atacuri scurte sunt provocate de stres, furie și frustrare Tipul de moștenire este autosomal dominant Rezultatele examenului neurologic și EEG fără abateri de la normă Narcolepsie și catalepsie (vezi și , și vol , cap ) Narcolepsia debutează rar înainte de adolescență, crize paroxistice de somnolență insolubilă în timpul zilei, care sunt uneori asociate cu o pierdere a tonusului muscular bunică-montană (catalepsie) Frecvența narcolepsiei este de : Pe EEG în timpul crizelor, modelul de somn REM Pacienții cu narcolepsie se trezesc ușor și trec spontan la starea de veghe, în timp ce crizele epileptice, dimpotrivă, sunt însoțite de somn profund, somn post-crisic vioiciune, letargie, adesea dureri de cap Modafinil acetamida (pe cale orală în doză de mg/zi) este considerată cea mai eficientă și mai sigură (efectele sale secundare sunt mai puțin pronunțate) dintre psihostimulanții utilizați în tratamentul narcolepsiei Catalepsia este, de asemenea, uneori greșit înțeleasă ca epilepsie În timpul episoadelor de catalepsie, are loc o pierdere bruscă a tonusului muscular, determinând pacienții să cadă la podea Atacurile de catalepsie sunt provocate de râs, stres sau frică În timpul atacului, conștiința nu este perturbată, dar pacienții zac nemișcați câteva minute până când tonusul muscular este restabilit Tratamentul include normalizarea tiparelor de somn, amfetaminele, metilfenidatul, antidepresivele triciclice, consilierea pacienților cu privire la alegerea unei profesii sigure și conducerea unei mașini Psihostimulatoarele și antidepresivele provoacă adesea reacții adverse, inclusiv anxietate, euforie, somnolență excesivă și dependență Atacurile de furie sau sindromul tulburării de control episodic Sindromul tulburării de control episodic este o afecțiune non-epileptică care poate fi considerată în mod eronat convulsii parțiale complexe Boala se caracterizează prin accese bruște și recurente de furie ca răspuns la stimuli provocatori minori În timpul unui atac, pacientul lovește, zgârie, mușcă și țipă (folosind cuvinte jignitoare și abuzive) Se pare că copilul sau adolescentul bolnav nu își poate controla comportamentul, care devine instantaneu psihotic în timpul unui atac Atacul este însoțit de oboseală, amnezie și vinovăție La EEG de rutină la pacienții cu acest sindrom sunt posibile anomalii nespecifice EEG în timpul unui atac rămâne normal; aceasta este diferența dintre această boală și crizele parțiale complexe, în timpul cărora modificările epileptiforme sunt întotdeauna detectate pe EEG Masturbare Masturbarea sau autostimularea poate apărea la fete de la vârsta de luni pana la ani Acești copii experimentează episoade stereotipe repetitive de contracții tonice care amintesc de mișcările din timpul actului sexual, dar fără stimularea manuală a organelor genitale Copilul devine brusc roșu și scăpat, poate pufăi și Partea XXVII Boli nervoase este imposibil să respiri, dar conștiința nu este tulburată Episoadele încep brusc, durează de obicei câteva minute (rar ore) și tind să apară în perioadele de stres sau când copilul este plictisit Examinarea ar trebui să caute semne de abuz sexual și anomalii perineale, dar acestea sunt absente în majoritatea cazurilor Părinții trebuie să fie asigurați că activitatea de autostimulare va înceta până la vârsta de ani și nu necesită terapie specifică Pseudo-convulsii Diagnosticul unei pseudo-crize (pseudo-epileptice) poate fi pus doar după o anamneză aprofundată, o examinare detaliată și excluderea crizelor epileptice adevărate după monitorizarea EEG prelungită (dacă este indicată) Pseudo-crizele debutează de obicei între și ani și sunt mai frecvente la fete În multe cazuri, acestea încep la pacienții cu antecedente de epilepsie, în unele cazuri la pacienții cu crize epileptice Pseudo-crizele pot arăta asemănătoare crizelor de epilepsie, dar ele apar adesea bizare și includ posturi neobișnuite, verbalizare și contracții tonice sau clonice neobișnuite Au fost identificate mai multe trăsături distinctive ale pseudo-crizelor, care fac posibilă diferențierea acestora de cele epileptice: absența cianozei, păstrarea unei reacții normale a pupilelor la lumină, absența incontinenței urinare, prezența reflexelor plantare ; în plus, pacientul nu mușcă limba și nu este rănit în timpul unui atac Mulți pacienți geme sau țipă În unele cazuri, un atac poate începe la solicitarea unui medic (puteți „convinge” pacientul să arate un atac) Examinarea psihologică a pacienților cu pseudo-crize poate evidenția tulburări de personalitate nevrotică Nu este neobișnuit ca pacienții să ia sau anticonvulsivante fără efect Cea mai fiabilă metodă de diagnostic diferențial al epilepsiei din pseudocrizele suspectate este înregistrarea EEG în timpul unui atac Pe EEG în timpul unui pseudo-atac bo prima cantitate de artefacte musculare cu toate acestea, un ritm de fond normal persistă și nu există descărcări epileptiforme După o adevărată criză epileptică se determină o creștere semnificativă a nivelului de prolactină din sânge, în timp ce după o pseudocriză aceasta nu se modifică față de nivelul bazal LITERATURĂ Ackerman M J , Clapham D E Canale ionice-știință de bază și boală clinică N Engl J Med : Broughton RJ, FlemingJ A , George C F şi colab Studiu încrucișat randomizat, dublu-orb, controlat cu placebo, cu mo-dafinil în tratamentul somnolenței excesive în timpul zilei m narcolepsie Neurologie ; : Fleishet D R , Morrison A Masturbare care mimează durerea abdominală sau convulsii la fete tinere J Pediatr ; - Grossman In f Tremuratul barbiei este un caracter dominant mostenitor Pediatrie ; : Haslam R H Frngang B Sincopa de tuse mimând epilepsia la copiii astn ptic Can J Neurol Sci ; : Kertesz A Coreoatetoza paroxistică kinesigenă O entitate din sindromul de coreoatetoză paroxistică Descrierea a cazuri, inclusiv autopsiat Neurologie ; : Koenigsberger MR, Chutorian AM, Gold AP și colab Vertij paroxistic benign al copilăriei Neurologie ; Lombroso C T , Lerman P Vrăji de ținere a respirației (sincopă infantilă cianotică și palidă) Pediatrie ; : Mount LA, Reback S Coreoatetoză paroxistică familială Arch Neurol Psychiatry ; O'MarcaighA S , MacLellan-Tobert S G , Porter CJ Testarea pe masă și terapia orală cu metoprolol la pacienții tineri cu sincopă inexplicabilă Pediatrie ; : PritchardP În, Warmamaker V V , SagelJ et al Serumprol-actină și niveluri de cortizol în evaluarea crizelor pseudoepileptice Ann Neurol ; : Ruckman R L' Cauzele cardiace ale sincopei Pediatr Rev ; : Schneidei S , Rice D R Neurologic manifestations of childhood hystena J Pediatr ; : Snyder CH Torticolb paroxistic în copilărie Am J Dis Child , : Vanasse M , Bedard P , Andermatin F Shoddering attacks in children: An early clinical maruiestation of essential tremor Neurologie ; : Zarcone V Narcolepsie N Engl J Med ; : I Capitolul Dureri de cap Robert G A Haslam (Robert H A Haslam) Cefaleea este o problemă comună în practica pediatrică Impactul durerilor de cap asupra performanței școlare, memoriei, personalității copiilor* dave Cefalee ter, trăsăturile de personalitate și relațiile interpersonale, precum și frecvența la școală depind de etiologia, frecvența și intensitatea durerii de cap În unele cazuri, o durere de cap poate fi un semn al unei boli grave, care poate pune viața în pericol (cum ar fi o tumoare pe creier), așa că un copil cu o durere de cap recurentă, severă sau neobișnuită trebuie evaluat cu atenție Răspunsul sugarilor și copiilor la durerile de cap este imprevizibil De exemplu, majoritatea copiilor în al doilea an de viață nu își pot descrie durerile de cap și cum se simt În timpul unui episod de cefalee, aceștia pot deveni iritabili și capriciți, apar vărsături, din cauza fotofobiei, copiii preferă să fie într-o cameră întunecată sau de multe ori își freacă ochii și capul cu mâinile Copiii au dificultăți în a descrie durerile de cap și simptomele asociate Cele mai importante cauze ale durerilor de cap din copilărie includ migrena, creșterea ICP și factorii psihogeni sau stresul Eroarea de refracție, strabismul, sinuzita și anomaliile ocluziei dentare (malocluzie) sunt cauze mai puțin frecvente ale durerilor de cap la copii , MIGRENĂ Migrena este o cefalee recurentă cu perioade interictale asimptomatice caracterizată prin cel puțin trei dintre următoarele simptome asociate: dureri abdominale, greață sau vărsături, cefalee pulsatilă, localizare unilaterală a durerii de cap, aură (vizuală, senzorială, motorie), încetarea durerii de cap după cefalee somn, migrenă într-un istoric familial Migrena este un tip de durere foarte important și comun în populația pediatrică Copiii de vârstă școlară cu migrenă se plâng de dureri de gât și de umăr, dureri abdominale, dureri de spate și otalgie (dureri de urechi) mai des decât copiii cu dureri de cap care nu sunt migrenoase În cele mai multe cazuri, cefaleea migrenoasă este foarte intensă și ușor ameliorată cu măsuri conservatoare, fără a necesita terapie medicamentoasă Primul debut al migrenei este descris la un copil în vârstă de an Frecvența migrenei în rândul școlarilor cu vârsta cuprinsă între și ani a fost de % înainte de rezultatele: un studiu la scară largă, Terminat în Suedia Fetele sunt mai înclinate la migrenă în adolescență, prevalența acesteia la copiii sub ani este puțin mai mare la băieți decât la fete În peste % din cazuri, după ani, apare o remisiune spontană pe termen lung In randul adultilor, migrena afecteaza - % dintre barbati si - % dintre femei Cauza migrenei este necunoscută, dar o predispoziție genetică la dereglarea tonusului vascular joacă probabil un rol important în dezvoltarea migrenei Modificări hormonale, alergii alimentare, trăsături de personalitate (ambiție, străduință pentru atingerea unui obiectiv), stres, lumină strălucitoare, strălucitoare și sunet puternic - toți acești factori joacă un rol în dezvoltarea convulsiilor O creștere a nivelului serotoninei circulante (în sânge), substanță P, polipeptidă vasodilatatoare poate avea un efect direct asupra vaselor extra- și intracraniene Manifestări clinice și clasificări Migrena poate fi clasificată în subgrupe, inclusiv migrenă simplă și clasică, echivalente de migrenă, cefalee în cluster și migrenă complicată Cefaleea în grupă apare rar în copilărie Migrenă simplă (migrenă fără aură) Migrena simplă nu este asociată cu o aură și este cel mai frecvent tip de migrenă la copii) sau regiunea temporală Cefaleea migrenală la copii poate să nu fie hemicraniană (durere în jumătate din cap), iar intensitatea atacurilor este mai mică la copii decât la adulți Durerea de cap durează de obicei - ore, deși poate persista până la de ore Durerea poate interfera cu activitățile zilnice ale copiilor, deoarece activitatea fizică agravează durerea O trăsătură caracteristică a migrenei la copii este greața și vărsăturile severe, care pot deranja copilul mai mult decât o durere de cap Vărsăturile pot fi combinate cu dureri abdominale și febră, astfel încât starea copilului poate fi interpretată în mod eronat ca un atac de apendicită sau o infecție intestinală Simptomele suplimentare includ paloarea marcată, fotofobia, amețelile, fonofobia, osmofobia (aversiune față de mirosuri) și parestezii la nivelul mâinilor și picioarelor Migrena este detectată într-un istoric familial, în special pe partea maternă, în aproape % Partea XXVII Boli nervoase copii cu migrenă simplă Prin urmare, dacă nu există antecedente familiale de migrenă, diagnosticul de migrenă simplă la un copil trebuie pus cu prudență În plus, atacurile de migrenă pot fi asociate cu perioada perimenstruală sau periovulatorie, dezvoltarea treptată a durerii de cap după efort fizic prelungit, ușurare după somn, simptome prodromale stereotipe (hipersomnie, foame, iritabilitate, labilitate emoțională), intoleranță la alimente sau mirosuri și apariția durerii după o situație stresantă sau la apogeul stresului Manifestările clinice care necesită excluderea unor boli mai grave care pot provoca cefalee includ dezvoltarea rapidă a primului atac de cefalee (pacientul nu a mai avut niciodată o durere de cap) sau cea mai severă cefalee (pe care pacientul nu a mai experimentat-o până acum), a modificarea naturii durerii, cefalee progresivă care durează până la câteva zile, cefalee care a apărut după aplicarea metodei Valsalva sau combinată cu semne ale unei boli sistemice (scădere în greutate, febră), simptome neurologice focale persistente, convulsii, pierdere de conștiență, gât rigid, suflu cranian (zgomot vascular auzit peste zona capului), câmpuri vizuale afectate sau edem al discului optic (caseta ) Migrenă clasică (migrenă cu aură) În această boală, atacurile de cefalee sunt precedate de o aură Aura vizuală este rară la mătușile mici cu migrenă, dar atunci când apare, poate lua mai multe forme: vedere încețoșată, vedere încețoșată, scotom (căderea dintr-o parte a câmpului vizual), fotopsie (fulgerări), scotom pâlpâitor (alb strălucitor) zigzaguri în câmpul vizual) sau distorsiuni periodice ale formei obiectelor Unii pacienți în acest stadiu al atacului raportează amețeli și o senzație de amețeală Tulburările senzoriale includ parestezie periorală și amorțeală a mâinilor și picioarelor Înainte de apariția unui atac de migrenă clasic, poate exista o distorsiune a imaginii corpului cuiva După o aură, pacienții cu migrenă clasică dezvoltă simptomele unui atac de migrenă simplu descris mai sus ♦ Box Indicații pentru neuroimagistică la un copil cu cefalee • Simptome neurologice patologice • Scăderea performanței școlare (lipsă anterior), schimbări de comportament, încetinirea creșterii • Cefaleea trezeste copilul; durere de cap dimineața devreme, combinată cu agravarea acesteia • Cefalee periodică în combinaţie cu crize epileptice, în special parţiale • Migrena și convulsii apar în relație strânsă, simptomele vasculare preced dezvoltarea unui atac (riscul de tumoră sau malformație arteriovenoasă I este de - %) • Cefalee în grup la un copil; orice copil cu vârsta sub - ani a cărui principală plângere este durerea de cap • Simptome neurologice locale care se dezvoltă în timpul durerii de cap (de exemplu migrenă complicată) • Simptome neurologice locale (cu excepția simptomelor vizuale clasice ale migrenei) care apar în timpul aurei, cu lateralizare persistentă; simptome neurologice locale care persistă sau reapar în faza de cefalee • Deficiența vizuală care apare la înălțimea durerii de cap și nu în timpul aurei • Cefalee în timpul tusei la copii și adolescenți Barioge C F, Dureri de cap și migrenă în copilărie - Philadelphia: JB Lippincott, - P ; cu modificari opțiuni pentru migrenă Variantele migrenei includ vărsături ciclice, stări de confuzie acute și vertij paroxistic benign Această din urmă boală a fost discutată în cap Vărsăturile ciclice se caracterizează prin accese ciclice, uneori lunare, de vărsături severe, care pot fi atât de intense încât duc la deshidratare și tulburări electrolitice, în special la sugari Manifestările sistemice precum ichora, durerile abdominale și diareea sunt inițial absente, dar pot apărea cu pierderi severe de lichide din cauza vărsăturilor Vărsăturile pot fi prelungite și persistă câteva zile Copilul poate părea palid și speriat, conștiința nu este afectată După o somn profund, copilul se trezește sănătos cu un apetit normal [Capitolul Cefalee (De parcă nu ar exista un atac de vărsături) Mulți copii cu vărsături ciclice au antecedente familiale de migrenă; când îmbătrânesc și încep să vorbească, ei descriu o cefalee tipică migrenoasă, care nu lasă îndoieli cu privire la diagnostic și existența unei relații [între vărsături ciclice și migrenă Pentru tratamentul vărsăturilor ciclice, se utilizează administrarea rectală de antiemetice precum dimenhidrinatul sau ondansetronul și se acordă mare grijă pentru a se asigura înlocuirea adecvată a lichidelor dacă vărsăturile sunt severe Alte cauze ale vărsăturilor ciclice includ obstrucția intestinală (de exemplu, malrotația intestinală, volvulus intermitent, membrana duodenală congenitală, chistul enterogen, compresia arterei mezenterice superioare și hernia internă), ulcerul peptic, gastrita, giardioza, pancreatita cronică și boala Crohn Afectarea tractului gastro-intestinal shetoric și obstrucția la joncțiunea pelvisului renal cu ureterul pot provoca, de asemenea, vărsături ciclice Cauzele metabolice includ metabolismul anormal al aminoacizilor (de exemplu, deficit de ornitin transcarbamilază la purtătorii α-heterozigoți ai genei anormale), acidurie organică (acidemie propionică, ușoară-malonic), defecte în oxidarea acizilor grași (de exemplu, acil-Co A cu lanț mediu) deficit de dehidrogenază), metabolism anormal al carbohidraților (de exemplu, intoleranță ereditară la fructoză), porfirie acută intermitentă și vol formațiuni multiple ale SNC (de exemplu, tumoare din fosa posterioară, hematom și efuziune) Starea de confuzie acută a conștiinței poate fi, de asemenea, o manifestare a migrenei Mchren poate lua o formă bizară, mai ales la copii, caracterizată prin confuzie, hiperactivitate dezorientare, lipsa contactului cu ceilalți, tulburări de memorie, vărsături și letargie Examenul neurologic relevă tulburări senzoriale, răspuns întârziat la stimularea tactilă și a durerii și (uneori) un reflex Babinski pozitiv Diagnosticul diferențial include encefalopatia toxică (în special la adolescenți), encefalita, psihoza acută, starea post-convulsivă, absența epilepticului (petit mal), traumatismele goale și sepsis Episoadele de confuzie acută pot fi ar trebui să dureze câteva ore, încetarea lor spontană după somn este caracteristică Pacienții nu își amintesc aceste condiții Diagnosticul se pune de obicei retrospectiv dacă pacientul sau membrii familiei își amintesc că episodul acut de confuzie a fost precedat de cefalee severă sau simptome vizuale și dacă există antecedente familiale de migrenă Starea de conștiință acută confuzională ca manifestare a migrenei apare probabil ca urmare a edemului cerebral localizat din cauza permeabilității vasculare crescute în timpul unui atac de cefalee Pe EEG înregistrat în timpul și imediat după episodul de confuzie, zone regionale de încetinire ( - Hz), dar EEG de rutină revine la normal în câteva zile Migrene complicate Migrena complicată reprezintă dezvoltarea tulburărilor neurologice în timpul unui atac de cefalee și persistența acestora după încetarea atacului Prezența simptomelor nevrotice în combinație cu cefalee sugerează posibilitatea unor leziuni structurale ale creierului și necesită o examinare detaliată Există trei subgrupe de migrene complicate Pacienții cu migrenă bazilară sunt dominați de simptome de afectare a funcției trunchiului cerebral din cauza vasoconstricției arterelor cerebrale bazilare și posterioare Principalele simptome includ amețeli, tinitus, diplopie, vedere încețoșată, scotom, ataxie și cefalee în regiunea occipitală Dilatarea pupilei și ptoza sunt posibile Poate exista o încălcare a conștienței, urmată de dezvoltarea unei convulsii generalizate După un atac, există o regresie completă a simptomelor neurologice patologice Un istoric familial de migrenă se găsește la majoritatea copiilor cu această formă de migrenă În adolescență sau la vârsta adultă, mulți dintre ei dezvoltă o migrenă clasică Un atac de migrenă bazilară poate fi provocat de o leziune ușoară a capului Boala a fost descrisă la copii de ambele sexe, cu cel mai mare risc la fetele sub ani Migrena oftalmoplegică este relativ rară în copilărie În timpul unui atac, se observă paralizia mușchilor externi ai ochiului, inervați de nervul oculomotor, pe partea cefaleei Acest lucru este cauzat de o încălcare alimentarea cu sânge a nervului iazomotor Diagnosticul diferenţial trebuie pus în principal cu compresia nervului oculomotor de către un anevrism congenital Orbirea tranzitorie (amaurosis jugas) (orbirea acută unilaterală reversibilă) poate fi, de asemenea, o manifestare a migrenei complicate Migrena hemiplegică se caracterizează prin dezvoltarea unor tulburări senzoriale sau motorii unilaterale în timpul unui episod de cefalee Hemisindroamele sunt mai frecvente la copii decât la adulți și se pot prezenta cu amorțeală a feței, brațelor și picioarelor, slăbiciune musculară unilaterală și afazie Copiii de obicei nu au mai mult de o criză Simptomele neurologice pot fi tranzitorii sau persistă câteva zile La copii, dezvoltarea unui accident vascular cerebral complet după un singur episod de migrenă hemiplegică este mai puțin frecventă Migrena hemiplegică la copiii mai mari și adolescenții are un prognostic relativ favorabil, în istoricul familial al pacienților episoade hemiplegice similare se întâlnesc adesea la rudele pacienților Migrena hemiplegică familială este o boală autosomal dominantă Boala se caracterizează prin dezvoltarea hemiplegiei în timpul unei dureri de cap și în unele generații este combinată cu atrofia cerebeloasă progresivă La majoritatea pacienților cu migrenă hemiplegică familială se găsesc mutații ale genei CACNL A de pe cromozomul ІРіЗ Pot fi identificate mutații suplimentare în gena canalului de calciu CACNL A ; sunt responsabili pentru dezvoltarea celor mai frecvente tipuri de IM Unii copii cu migrenă dezvoltă un sindrom de hemiplegie alternantă, al cărui debut se observă în copilărie Dezvoltarea acută a hemiplegiei poate fi prima manifestare a migrenei [, hemiplegia poate recidiva, implicând alternativ una sau alta din gâtul corpului Episoadele frecvente de vasoconstricție combinate cu ischemie la acest subgrup de copii pot duce la leziuni ireversibile ale creierului care au ca rezultat retard mintal și epilepsie Diagnostic și diagnostic diferențial O anamneză detaliată și un examen fizic vor permite în majoritatea cazurilor să se facă un diagnostic Migrena bazilară trebuie diferențiată Partea XXVII Boli nervoase I pentru a face față unor anomalii congenitale ale craniului și coloanei vertebrale cervicale, tumori ale fosei craniene posterioare, expunerea la toxine, efectele toxice ale medicamentelor și bolile metabolice, inclusiv bolile Deficit de li și piruvat decarboxilază La copiii cu migrenă hemiplegică, malformații arteriovenoase, sindrom MELAS (miopatie mitocondrială, encefalopatie de acidoză lactică, accident vascular cerebral), tumoră cerebrală, parada lui Todd, tulburări de sângerare, hemoglobinopatii, cum ar fi anemia secerată și boli metabolice, inclusiv homocistinurie, ar trebui excluse Se arată că copiii cu migrenă studiază profilul lipidic; la colectarea unei anamnezi, trebuie clarificat dacă rudele pacientului au avut antecedente de infarct miocardic sau accident vascular cerebral la o vârstă fragedă Migrena se poate dezvolta la pacienții cu LES și poate fi, de asemenea, o manifestare a dependenței de cocaină Volumul studiilor de laborator și radiologice depinde de severitatea simptomelor clinice și a tulburărilor patologice identificate în timpul examenului neurologic CT sau RMN este indicat dacă durerea de cap este asociată cu simptome neobișnuite (vezi mai sus) sau dacă se suspectează creșterea presiunii intracraniene (vezi caseta ) Tratament Excluderea unor factori provocatori poate contribui la prevenirea atacurilor de migrenă Într-o proporție mică de copii, pot fi identificați factori specifici care provoacă întotdeauna dureri de cap Cele mai frecvente declanșatoare ale durerilor de cap includ stresul, neplăcerile și anxietatea O situație stresantă la un copil se poate datora unor probleme în familie sau în cearșaf, mai ales cu presiunea psihologică asupra pacientului sau când îi sunt prezentate cerințe de neatins Copiii care dezvoltă dureri de cap recurente în timpul anului școlar pot suferi de eșecuri școlare sau într-o situație de concurență excesivă în clasă Unele studii sugerează că o serie de alimente pot declanșa atacuri de migrenă, inclusiv nuci, ciocolată, băuturi cu cola, hot-dog-uri , carne picant, pește afumat și mâncare chinezească (co* Capitolul ținând glutamat de sodiu) Dacă există antecedente de relație între utilizarea unui anumit aliment și dezvoltarea unei dureri de cap, se recomandă excluderea acestui aliment din alimentație Excluderea expunerii la lumina strălucitoare pâlpâitoare, expunerea la soare, exercițiile excesive, traumatismele craniene, zgomotul puternic, foamea, suprasolicitarea, răul de mișcare și utilizarea anumitor medicamente (inclusiv > alcool și contraceptive orale) este indicată dacă există antecedente a relaţiei dintre expunerea la aceşti factori şi crizele de migrenă Frecvenţa şi severitatea crizelor de migrenă sunt semnificativ reduse la cel puţin % dintre copiii care urmează recomandările medicului obţinute în urma unui istoric amănunţit şi a unui examen neurologic Tratamentul unui atac de migrenă acut trebuie să includă analgezice și antiemetice În cele mai multe cazuri, utilizarea rațională a acetaminofenului (paracetamol) sau a ibuprofenului este eficientă în tratamentul migrenei la copii, mai ales dacă durerea de cap este ușoară, rar întâlnită și de scurtă durată Medicamentele suplimentare pentru atacurile de migrenă mai severe includ naproxen, ketorolș, codeină, butorfanol și meperidină Utilizarea medicamentelor care conțin ergotamină ergotamină tartrat sau dihidroerp lamin) este posibilă la copiii mai mari și la adolescenții cu atacuri de migrenă clasice severe; aceste medicamente sunt cele mai eficiente în stadiile incipiente ale unui atac de migrenă Doza uzuală este de mg și poate fi administrată pe cale orală, subcutanată sau rectală sub formă de supozitoare Administrarea repetată a medicamentului este posibilă după de minute Egrotamina nu trebuie administrată pacienților cu migrenă hemiplegică Ergotaminele sunt adesea ineficiente la copii, deoarece trebuie folosite devreme la durerea de cap B(Majoritatea copiilor nu au o idee despre aură sau nu pot comunica părinților debutul unui atac Antiemetice precum nhidrinatul în doză de mg/kg/zi (în doze) pot juca un rol major în tratamentul unui atac, I simptom principal - vărsături Copilul preferă de obicei să fie în timpul unui atac într-o cameră liniștită și întunecată, iar după câteva ore după un somn adânc se trezește alert, nu există dureri de cap Sumatriptan - specific și un agonist selectiv al receptorului de -hidroxitriptamină, eficient în tratamentul fazei acute a atacurilor de migrenă clasice și simple la adulți Medicamentul poate fi administrat subcutanat, nazal sau administrat oral; efectele secundare, inclusiv bufeurile, greața, vărsăturile, oboseala și somnolența, sunt de obicei minime și trecătoare Într-un studiu controlat, sumatriptan spray nazal mg a arătat o eficacitate ridicată și o tolerabilitate bună în tratamentul atacurilor de migrenă acute la lăstarii Există rapoarte despre dezvoltarea a hipertensiunii arteriale și a spasmului arterelor coronare în timpul tratamentului cu sumatriptan În prezent, medicamentul nu este aprobat pentru utilizare la pacienții cu vârsta sub ani Studiile la copii mici au arătat că sumatriptanul este mai puțin eficient la copii decât la adolescenți și adulți și nu există diferențe semnificative între medicament și placebo Copiii pot dezvolta atacuri de migrenă severe incurabile sau stare de migrenă, rezistente la terapia medicamentoasă tradițională Clorpromazina poate opri în mod eficient manifestările migrenei pentru o perioadă scurtă de timp ( - zile) Medicamentul se administrează în doză de mg/kg/zi pe cale orală (doza este împărțită în mai multe doze, medicamentul se administrează la fiecare - ore) sau în doză de mg/kg/zi (împărțit în mai multe doze) , administrat rectal la fiecare - ore) Administrarea intravenoasă de clorpromazină la , - , mg/kg la fiecare - ore este adesea eficientă în tratamentul atacurilor de migrenă acute în regim ambulatoriu Într-un studiu, administrarea intravenoasă de proclorperazină în doză de , - , mg/kg a fost foarte eficientă în ameliorarea atacurilor de migrenă purulentă persistentă la copii, în timp ce nu au existat efecte secundare semnificative Decizia de a prescrie terapie medicamentoasă zilnică pe termen lung depinde de severitatea și frecvența atacurilor de migrenă, de impactul bolii asupra activităților zilnice ale copilului, inclusiv de frecvența la școală, performanța școlară și activitățile de petrecere a timpului liber Terapia preventivă trebuie prescrisă dacă copilul are mai mult de - atacuri severe de migrenă pe lună sau copilul nu poate merge regulat la școală Deși doar un număr mic de medicamente au fost testate în studii clinice controlate în copii, beta-blocantul propranolol este medicamentul de elecție în majoritatea centrelor Propranololul este prescris copiilor cu vârsta de - ani și peste, - mg de ori pe zi (începând cu mg/zi și crescând treptat doza la maxim sau până la obținerea efectului terapeutic dorit) O greșeală comună este retragerea prematură a medicamentului, deoarece adesea timpul de tratament înainte de manifestarea unui efect terapeutic durează de la câteva săptămâni la o lună Medicamentele suplimentare din grupul P-blocantelor includ atenolol, metoprolol și nadolol Alte medicamente pentru profilaxia migrenei includ blocante ale canalelor de calciu (flunarizină, verapamil), antidepresive triciclice (amitriptilină, nortriptilină), antiinflamatoare nesteroidiene și antagoniști ai receptorilor serotoninei (metisergidă sau pisotilină) Dacă medicamentul este eficient, de obicei este continuat timp de un an, mai ales în timpul anului școlar Terapia comportamentală este un tratament eficient pentru migrenă la unii copii și adolescenți Biofeedback-ul și autohipnoza înlocuiesc terapia farmacologică în unele centre din cauza efectelor secundare nedorite ale medicamentelor și a potențialului de dependență de droguri cu unele dintre ele Metoda biofeedback poate fi folosită la majoritatea copiilor cu vârsta peste ani, iar eficacitatea metodei a fost dovedită în multe studii clinice Mai multe studii care au implicat copii cu migrenă au arătat o reducere semnificativă a frecvenței și nicio modificare a intensității durerilor de cap la pacienții supuși autohipnozei, comparativ cu pacienții cărora li s-a administrat placebo sau propranolol Multe clinici de cefalee pediatrică angajează asistenți sociali cu experiență în gestionarea durerilor de cap Copiii sunt destul de sugestibili și pot învăța adesea să controleze durerea asociată cu un atac de migrenă fără medicamente Nu este utilizat la copiii sub ani, durata administrării nu trebuie să depășească luni, deoarece există rapoarte privind dezvoltarea fibrozei retroperitoneale sau pulmonare cu utilizarea continuă a medicamentului mai mult de luni Partea XXVII Boli nervoase , ORGANIC DURERE DE CAP Cefaleea poate fi primul simptom al ICP crescută O astfel de durere de cap apare ca urmare a tensiunii sau tensiunii în vasele creierului sau durei mater, inițial spori, obraji, în principal la primele ore ale dimineții sau la scurt timp după trezire Durerea de cap este difuză și generalizată și este mai accentuată în regiunile frontală și occipitală Debutul poate fi insidios, iar durerea este agravată de orice activitate care crește ICP (de exemplu, tuse, strănut și efort pentru a avea o mișcare intestinală) Odată cu creșterea ICP, apare somnolență (letargie, letargie și iritabilitate, durerea de cap devine constantă Vărsăturile la primele ore ale dimineții sunt adesea asociate cu o creștere a ICP Cauzele durerilor de cap organice la copii includ tumorile cerebrale, mai ales localizate în partea posterioara) fosă craniană, hidrocefalie, meningită, encefalită, abces cerebral, hematom subdural, intoxicație cronică cu plumb, sindrom de hipertensiune intracraniană benignă (sindrom pseudotumoral cerebral) Cauze suplimentare de cefalee organică la copii care nu pot fi asociate cu creșterea ICP, malformații arteriovenoase, anevrisme saculare boli difuze ale țesutului conjunctiv cu afectare a SNC, encefalopatie hipertensivă, hemoragie subarahnoidiană acută și accident vascular cerebral Tratamentul durerii de cap organice depinde de etiologie În prima etapă, este necesar un istoric detaliat și un examen fizic, inclusiv măsurarea tensiunii arteriale și examinarea fundului de ochi Tu Alegerea metodelor de laborator de cercetare și a metodelor de neuroimagistică depinde de datele anamnezei și de rezultatele examenului fizic , DUREREA DE CAP DE TENSIUNE Cefaleea tensională (cefaleea de stres) este relativ neobișnuită la copii, mai ales înainte de pubertate și este de obicei dificil de diferențiat de cefaleea migrenoasă Ambele tipuri de cefalee sunt adesea combinate la un singur pacient Cefaleea tensională apare rar dimineața și este cea mai pronunțată Capitolul în timpul zilei, în timp ce copilul este la școală (în special în timpul controalelor sau a altor situații provocatoare emoțional) Deși această cefalee poate fi persistentă și poate dura câteva săptămâni, intensitatea ei variază pe parcursul zilei Pacienții descriu durerea de cap ca dureroasă sau surdă, dar ocazional durerea de cap este resimțită ca pulsantă În cele mai multe cazuri, cefaleea de tip tensional la copii este localizată în regiunea frontală, dar durerea în coroană sau occiput este posibilă Spre deosebire de migrenă și durerile de cap asociate cu ICP, durerile de cap de tip tensiune nu sunt de obicei asociate cu greață și vărsături Diagnosticul cefaleei tensionale se bazează exclusiv pe anamneză și pe examenul fizic; n A) Unii pacienți au o mutație la nucleotida a genei ARNt al lizinei (substituție de nucleotide T->C) Nu există un tratament specific, deși un efect terapeutic bun al coenzimei Q a fost descris la o mamă și o fiică cu o mutație MERRF Neuropatia optică ereditară a lui Leber (LHON) Sindromul LHON debutează de obicei la pacienții cu vârsta cuprinsă între și de ani, cu pierdere vizuală acută sau subacută din cauza atrofiei bilaterale severe a nervului optic, deși există raportări de debut la copii de la vârsta de ani Aproape % dintre pacienți sunt bărbați tineri Acest lucru sugerează un factor legat de X care modulează expresia mutației punctuale mtDNA Simptomele clasice la examenul oftalmologic includ circumpapilar (în jurul discului optic), microangiopatia telangiectatică și pseudoedem al discului optic Semnele nepermanente ale bolii includ ataxia cerebeloasă, hiperreflexia, semnul Babinski pozitiv, tulburările psihiatrice, neuropatia periferică și tulburările de conducere cardiacă (sindromul de supraexcitație ventriculară) În unele cazuri, există o leziune larg răspândită a substanței albe, caracteristică sclerozei multiple Sindromul LHON se caracterizează prin absența acidozei lactice și a fibrelor roșii zdrențuite În această boală au fost descrise mai mult de mutații punctuale ADNmt, inclusiv o mutație homoplasmatică la nucleotida (substituție de nucleotide G->A) în structura subunității ND a genei complexului I al lanțului respirator Mutația este o arginină foarte conservată la histidină la poziția de aminoacizi și este responsabilă pentru aproximativ - % din cazuri în Europa și mai mult de % din cazuri în Japonia Sunt descrise genealogiile pacienților cu sindrom LHON, care se bazează pe alte mutații punctuale; în aceste cazuri, manifestările caracteristice ale sindromului au fost combinate cu un complex de tulburări neurologice, tabloul clinic al bolii semăna cu sindromul MELAS și necroza bilaterală infantilă a striatului Mutație în subunitatea a ATPazei mitocondriale (NARP) Această boală moștenită matern se manifestă ca un model fenotipic al sindromului Leigh sau ca o combinație de simptome: întârziere în dezvoltare, retinită pigmentară, demență, convulsii, ataxie, slăbiciune musculară a membrelor proximale și neuropatie senzorială (sindrom NARP) Boala este cauzată de o mutație punctuală la nucleotida a genei subunității a ATPazei S-a găsit o corelație strânsă între severitatea manifestărilor clinice ale bolii și proporția de ADNmt mutant în leucocite sindromul Kearns-Sayre Criteriile de diagnostic pentru sindromul Kearns-Sayre includ triada: ) debut înainte de vârsta de de ani; ) oftalmoplegie externă progresivă în combinație cu ptoză; ) retinopatie pigmentară În plus, trebuie să existe cel puțin unul dintre următoarele simptome: bloc AV-da, sindrom cerebelos, nivel de proteină LCR peste mg/dL Alte simptome nespecifice, dar comune, sunt demența, hipoacuzia neurosenzorială, disfuncția endocrină multiplă, inclusiv statura mică, diabetul zaharat și hipoparatiroidismul Prognosticul este nefavorabil, chiar și cu implantarea unui stimulator cardiac artificial, boala progresează până la moarte până în decada a -a- -a de viață Manifestările clinice rare ale bolii includ acidoza tubulară renală și sindromul Lowe Au fost descrise mai multe cazuri de sindrom Kearns-Sayre la copii în asociere cu episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral Biopsia musculară dezvăluie un fenomen de fibre roșii zdrențuite și fibre negative pentru citocrom oxidază (COX) de severitate diferită Majoritatea pacienților sunt diagnosticați cu deleții de ADNmt, în unele cazuri, dublările acestuia Capitolul cation Sunt posibile noi mutații care determină apariția unor cazuri sporadice de sindrom Kearns-Sayre În câteva generații, modul de moștenire al bolii este autosomal dominant Oftalmoplegia externă sporadică progresivă cu fenomenul de fibre roșii zdrențuite este o afecțiune benignă clinic cu debut în adolescență sau la adulți sub formă de oftalmoplegie, ptoză și slăbiciune musculară a extremităților proximale Boala este lent progresivă și pacienții pot duce o viață aproape normală Biopsia musculară demonstrează fenomenul fibrelor roșii zdrențuite și fibrelor COX negative Aproximativ % dintre pacienții cu oftalmoplegie externă progresivă au diviziuni de ADNmt și nu au antecedente familiale de boală boala Li (encefalomiopatie necrozantă subacută) Există cel puțin patru tulburări determinate genetic care stau la baza bolii Leigh: deficiența complexului de piruvat dehidrogenază, complexul I, complexul IV (COX) și complexul V (ATPază) Aceste tulburări pot apărea sporadic sau pot fi moștenite într-o manieră autosomal recesivă, ca în deficiența complexului IV legat de X (COX) (piruvat dehidrogenază E, deficiență), sau maternă, ca în deficiența complexului V (ATPaza , mutație la nucleotida ) ) În cele mai multe cazuri, boala se manifestă în copilărie, cu dificultăți de mâncare, probleme de înghițire, vărsături și subpondere Poate exista o întârziere a dezvoltării motorii și a vorbirii, convulsii generalizate, slăbiciune, hipotensiune arterială, ataxie, tremor, semne de afectare a tractului piramidal și nistagmus Caracterizat prin respirație periodică în combinație cu suspine și suspine, sugerând o disfuncție a trunchiului Unii pacienți prezintă oftalmoplegie externă, ptoză, atrofie a nervului optic și acuitate vizuală redusă La CT sau RMN, pot exista zone simetrice bilaterale de densitate scăzută în ganglionii bazali Modificările morfologice includ zone focale simetrice de necroză în talamus, ganglionii bazali, substanța cenușie tegmentală, zonele periventriculare și periaqueductale ale trunchiului cerebral și funiculele posterioare ale măduvei spinării La examen microscopic - leziune spongiformă, care este o cavitate chistică și moarte neuronală, demielinizare și proliferare vasculară O creștere a nivelului de lactat din serul sanguin este caracteristică Prognosticul este, în general, prost, dar unii pacienți prezintă remisie pe termen lung sindromul Reye Acest tip de encefalopatie este acum rar; sindromul se caracterizează prin semne patomorfologice sub formă de degenerare grasă a organelor interne (steatoză microveziculară) și tulburări mitocondriale, precum și semne biochimice ale metabolismului mitocondrial afectat (vezi Vol , Cap ) Sindromul Reye sporadic se poate dezvolta în gripa de tip B, utilizarea aspirinei, ca o reacție hepatotoxică idiosincratică la acidul valproic la pacienții cu o predispoziție genetică probabilă și în boala de vărsături din Jamaica cauzată de hipoglicina toxină O boală recidivanta similară cu sindromul Reye apare la copiii cu un defect ereditar în oxidarea acizilor grași, cum ar fi deficiența transportorului transmembranar de carnitină, deficiența carnitinei palmitoiltransferazei I și II, carnitina acilcarnitina translocazei, acil-CoA dehidrogenază cu lanț mediu și lung, acil-CoA dehidrogenază, L cu lanț lung -hidroxiacil-CoA dehidrogenază sau proteină trifuncțională Aceste boli se manifestă ca encefalopatie hipoglicemică și hipocetoică recurentă și sunt moștenite în mod autosomal recesiv Alte tulburări metabolice înnăscute care sunt susceptibile de a duce la sindromul Reye includ deficiențele enzimelor din ciclul ureei (de exemplu, ornitin transcarbamilază, carbamil fosfat sintetaze) și anumiți acizi organici (de exemplu, aciduria glutarică de tip I), deficiențe enzimatice ale lanțului respirator și defecte ale metabolismului carbohidraților (de exemplu, intoleranță la fructoză) , ALTĂ ENCEFALOPATIE encefalopatie HIV Encefalopatia este o manifestare severă și frecventă a infecției cu HIV la sugari și copii (vezi Vol , Cap ) Simptomele tulburărilor neurologice la pacienții in utero Partea XXVII Boli nervoase afectate de infecția cu HIV sunt posibile în copilăria timpurie, dar pot fi amânate până la vârsta de ani Principalele semne ale encefalopatiei HIV includ stoparea creșterii creierului, semnele de întârziere a dezvoltării, apariția simptomelor neurologice, cum ar fi slăbiciune musculară în combinație cu simptome ale tractului piramidal, ataxie, mioclonie, paralizie pseudobulbară și convulsii epileptice Encefalomielita acută diseminată Este o boală monofazică, mediată imun, care se dezvoltă după vaccinare sau infecție (inclusiv rubeolă, rujeolă, varicela, herpes zoster, oreion, pneumonie cu micoplasmă sau alte infecții ale căilor respiratorii superioare) Manifestările clinice ale bolii includ letargie, delir, comă, convulsii epileptice, nevrita optică bilaterală, mielopatie și alte simptome neurologice focale Pe RMN, în cazuri tipice, focare multiple diseminate sub formă de edem, inflamație și demielinizare în substanța albă, ganglionii bazali și trunchiul cerebral, care pot acumula un agent de contrast (gadoliniu) în timpul RMN cu contrast Uneori sunt detectate leziuni hemoragice în substanța albă În unele cazuri, terapia hormonală (corticosteroizi sau introducerea imunoglobulinei este eficientă Encefalopatia de plumb (vezi v , cap ) Arsuri encefalopatie Encefalopatia se dezvoltă la aproximativ % dintre copiii cu arsuri extinse (severe) în primele câteva săptămâni de spitalizare (vezi d , cap ) Nu este un singur factor etiologic care duce la encefalopatia arsurilor, ci o combinație a acestora, incluzând anoxie (inhalare de fum, intoxicații cu monoxid de carbon, spasm laringo), tulburări electrolitice, bacteriemie și sepsis, tromboză venoasă corticală, leziune cerebrală traumatică concomitentă, leziune cerebrală edem, reacții adverse medicamente și suferință emoțională Dintre manifestările clinice ale encefalopatiei arsuri, crizele epileptice sunt cele mai frecvente, sunt posibile o stare de conștiență alterată, halucinații și comă Tratamentul encefalopatiei arsurilor are ca scop identificarea cauzei de bază a bolii și corectarea medicală a hipoxemiei (hipoxie), a tulburărilor electrolitice specifice, a edemului cerebral și a convulsiilor epileptice pov Prognosticul pentru refacerea completă a funcțiilor sistemului nervos este în general favorabil, mai ales dacă convulsiile sunt principalul simptom al bolii Encefalopatie hipertensivă Encefalopatia hipertensivă este cel mai frecvent asociată cu bolile de rinichi la copii, inclusiv glomerulonefrita acută, pielonefrita cronică și insuficiența renală (vezi vol , cap și cap ) În unele cazuri, encefalopatia hipertensivă este prima manifestare a bolii renale de bază Hipertensiunea arterială sistemică severă determină vasoconstricția vaselor cerebrale, ceea ce duce la creșterea permeabilității vasculare, provocând focare de edem cerebral și hemoragii Debutul poate fi acut cu convulsii și comă, sau debutul poate fi subtil cu debut treptat de cefalee, somnolență și letargie, greață și vărsături, vedere încețoșată, orbire corticală tranzitorie și hemipareză La examinarea fundului ochiului la copii, în unele cazuri nu există simptome, în altele - umflarea capului nervului optic și hemoragii retiniene Tratamentul are ca scop normalizarea tensiunii arteriale și realizarea controlului crizelor cu ajutorul unei selecții adecvate de medicamente antiepileptice encefalopatie prin radiații În ciuda unei îmbunătățiri semnificative a calității tehnicilor de radioterapie a bolilor cerebrale și a unei reduceri semnificative a incidenței efectelor secundare grave, encefalopatia cu radiații rămâne o complicație gravă a radioterapiei Encefalopatia acută cu radiații se dezvoltă adesea la pacienții tineri care primesc doze zilnice mari de expunere la radiații Expunerea excesivă la radiații provoacă leziuni ale endoteliului vascular, ceea ce duce la creșterea permeabilității vasculare, edem cerebral și numeroase hemoragii Copilul poate deveni brusc iritabil și letargic cu o durere de cap sau pot apărea simptome neurologice localizate și convulsii În unele cazuri, hemipareza se dezvoltă ca o consecință a unui atac de cord cauzat de ocluzia vaselor cerebrale Terapia hormonală (corticosteroizi) este adesea eficientă în reducerea edemului cerebral și inversarea tulburărilor neurologice Encefalopatia cu radiații tardive se caracterizează prin cefalee și progresivă lent Capitolul simptome neurologice locale, inclusiv hemipareză și convulsii Unii copii cu leucemie limfocitară acută care primesc terapie combinată, metotrexat intratecal și radioterapie la cap, dezvoltă deficite neurologice la câteva luni sau ani după terapie; manifestările clinice includ creșterea letargiei, tulburări cognitive progresive și demență, simptome neurologice focale și convulsii (vezi vol , cap ) Calcificări în substanța albă pe CT, patologia post-mortem relevă encefalopatie necrozantă Această complicație gravă în tratamentul leucemiei necesită o reevaluare a expunerii la radiații craniene la copii și adolescenți Sindromul Zellweger (sindromul cerebrohepatorenal) Această boală rară, fatală, se transmite în mod autosomal recesiv Sindromul Zellweger servește ca prototip pentru un grup de boli peroxizomale care au manifestări clinice și tulburări biochimice similare (vezi vol , p ) Sugarii cu sindrom Zellweger au dismorfie facială, inclusiv o umflătură frontală și o fontanelă anterioară mare Cefa este turtita, anomaliile auriculare sunt caracteristice De regulă, se detectează un palat gotic, dezvoltarea excesivă a pliurilor cutanate ale gâtului, hipotonie musculară pronunțată și areflexie Examenul oftalmologic a evidențiat mișcări ale ochiului nistagmoid în timpul urmăririi vizuale, cataractă bilaterală și atrofie a discurilor optice Crizele epileptice generalizate apar la o vârstă fragedă și sunt combinate cu întârziere globală severă a dezvoltării, hipoacuzie bilaterală pronunțată Cauza tulburărilor neurologice severe este oprirea migrării neuroblastelor în stadiile incipiente de dezvoltare, ceea ce duce la pahigirie cerebrală și heterotopie neuronală (vezi pct ) Hepatomegalia apare la scurt timp după naștere, adesea asociată cu antecedente de icter neonatal pe termen lung Moartea apare adesea în primul an de viață LITERATURĂ Bottos M , Felicianeli A , Sciuto L S et al Statutul funcțional al adulților cu paralizie cerebrală și implicațiile pentru tratarea copiilor Dev Med Child Neurol ; : - Brunstrom J E, Bastion AJ, Wong M et al Beneficiul motor al levodopa în paralizia cerebrală tetraplegică spastică Ann Neurol ; : BrunstromJ E Considerații clinice privind paralizia cerebrală și spasticitatea J Child Neurol ; : - Butler C , DarrahJ Efectele tratamentului de neurodezvoltare (NDT) pentru paralizia cerebrală: un raport de dovezi AACPDM Dev Med Child Neurol ; : - Chong SK Probleme gastrointestinale la copilul cu handicap Eur Opin Pediatr ; : - Ciafalom E , Ricci E , Shanske S și colab MELAS: Caracteristici clinice, biochimie și generice moleculare Ann Neurol ; : Collet J , Vanasse M , Marois P et al Oxigen hiperbaric pentru copiii cu paralizie cerebrală Un studiu multicentric randomizat Lancet ; : - Croen LA, GretherJ K „ Curry CJ Anomalii congenitale în rândul copiilor cu paralizie cerebrală: Mai multe dovezi pentru antecedentele prenatale J Pediatr ; : Dammann O , Leviton A Matemal infecție intrauterină, citokine și leziuni cerebrale la nou-născutul prematur Pediatr Res ; : Edgar TS Utilitatea clinică a toxinei botulinice în tratamentul paraliziei cerebrale: revizuire cuprinzătoare J Child Neurol ; : - Fehlings D , Rang M , Glazier J et al O evaluare a injecțiilor cu toxină botuli-num-A pentru a îmbunătăți funcția extremităților superioare la copiii cu paralizie cerebrală hemiplegie I Pediatru ; : Ferrari E, Goni G , Einspieler C et al Mișcări generale sincronizate înghesuite la sugarii prematuri ca markeri precoce pentru paralizia cerebrală Arch Pediatr Adolesc Med ; : - Gilmartin R, Bruce D , Storrs B B et al Baclofen intratecal pentru managementul paraliziei cerebrale spastice: studiu multicentric J Child Neurol ; : Golomb MR, MaeGregor DL, Domi T et al AVC ischemic arterial pre- sau perinatal presupus: factori de risc și rezultate Ann Neurol ; : Goto Y , Nonaka L, Horai S O mutație în gena tRNALeu(UUR) asociată cu subgrupul MELAS de encefalomiopatii mitocondriale Natura ; : Grether JK, Nelson K B Infecție Matemal și paralizie cerebrală la sugari cu greutate normală la naștere JAMA , : Nagit K H, Hoon AH, Kato GJ și colab Mutația homozigotă a factorului V ca cauză genetică a trombozei perinatale și a paraliziei cerebrale Dev Med Child Neuro ; : Hoon A H, Freese PO, Reinhardt EM et al Efectele trihexifenidilului dependente de vârstă în paralizia cerebrală extrajiramidală Pediatr Neurol ; : Hoon A H, Reinhardt EM, Kelley RI et al Imagistica RM cerebrală în suspiciunea de paralizie cerebrală extrapiramidală Partea XXVII Boli nervoase Observații în distingerea etiologiilor genetico-metabolice de cele dobândite JPediavt ; : Hyland K , Amold LA Valoarea puncției lombare în diagnosticul encefalopatiilor metabolice genetice J Child Neurol ; :S Karpati G „ Carpenter S , Larbrisseau A et al Sindromul Kearns-Sayre: o boală multisistem cu anomalie mitocondrială a demonstrat m mușchii scheletici și piele J Neurol Science ; : Kobayashi M , Morishita H , Sugiyama N și colab Două cazuri de NADH-coenzimă (deficit de J reductază: Relație cu sindromul MELAS J Pediatr ; : Koman LA, Brashear A, Rosenfeld S et al Blocarea neuromusculară a toxinei botulinice de tip A în tratamentul deformării piciorului equin în paralizia cerebrală: un studiu clinic multicentric, deschis Pediatrie ; ( ): - Krach LE Farmacoterapia spasticității: Medicamente orale și baclofen intratecal J Child Neurol ; ( ): - McLaughlin J , Bjomson K I , Temkin N și colab Rizotomie dorsală selectivă: metaanaliza a trei studii controlate randomizate Dev Med Child Neurol ; : Mohnot D , Snead OC, Benton JW Burn encefalopathy la copii Ann Neurol ; : Moraes C T, DiMauro S , Zeviani M et al Delețiile ADN mitocondrial în oftalmoplegia externă progresivă și sindromul Kearns-Sayre N Engl J Med ; : Nasr JT, Andriola MR, Coyle PK ADEM: Revizuirea literaturii și raportul de caz de prezentare a psihozei acute Pediatr Neurol ; : Nelson K B, Danbrosia JM, Grether JK și colab Citokine neonatale și factori de coagulare la copiii cu paralizie cerebrală Ann Neurol ; : Pavlakis SG, Phillips P C , Di Mauro S et al Miopatie mitocondrială, encefalopatie, acidoză lactică și episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral: un sindrom clinic distinctiv Ann Neurol , Robinson B H , Taylor J, Sherwood WG Heterogenitatea genetică a acidozei lactice: Apariția erorilor înnăscute recunoscute ale metabolismului într-o populație pediatrică cu acidoză lactică Pediatr Res ; : Shoffner J M , Lott M , Lezza AM și colab Epilepsia mioclonică și boala fibrelor roșii zdrențuite (MERRF) sunt asociate cu o mutație tRNALys a ADN mitocondrial Cell ; : Ubhi T , Bhakta B B, AUgar V et al Traseul randomizat dublu orb controlat cu placebo a efectului toxinei botulinice asupra mersului în paralizia cerebrală Arch Dis Child ; : Wallace DC, Singh G , Lott M T și colab Mutația ADN mitocondrial asociată cu neuropatia optică ereditară a lui Leber Știință ; : Capitolul Boli degenerative ale sistemului nervos la copii Moika W Johnston (Michael V Johnston) Bolile neurodegenerative cu debut în copilărie includ un grup mare eterogen de boli bazate pe tulburări genetice sau biochimice specifice, infecții virale cronice și un grup semnificativ de afecțiuni cu etiologie necunoscută În trecut, biopsiile cerebrale și rectale au fost efectuate pentru o boală neurodegenerativă suspectată în copilărie, dar datorită progreselor în dezvoltarea tehnicilor moderne de neuroimagistică și a testelor specifice de diagnostic molecular biochimic, nevoia acestor metode de diagnostic invazive a devenit rară Cele mai importante componente ale examinării rămân un istoric și un examen fizic luat cu atenție O trăsătură distinctivă a bolii neurodegenerative este o disfuncție progresivă a sistemului nervos cu pierderea vorbirii, vederii, auzului, funcției motorii, adesea în combinație cu crize epileptice, malnutriție și scăderea inteligenței Vârsta pacientului la debutul bolii, rata de progresie și principalele manifestări neurologice determină leziunea predominantă a substanței albe sau cenușii a creierului În primul caz, într-un stadiu incipient al bolii, apar semne de afectare a tractului piramidal; cu afectarea substanței cenușii, sunt pronunțate convulsii epileptice, scăderea inteligenței și tulburări de vedere Anamneza colectată cu precizie confirmă regresia abilităților dobândite, examenul neurologic permite localizarea procesului patologic în sistemul nervos Deși bolile neurodegenerative sunt de obicei fatale și terapia este de obicei ineficientă, diagnosticul corect este esențial pentru consilierea genetică și strategiile preventive Transplan- Capitolul Tabelul Tip de moștenire și tulburări biochimice în bolile neurodegenerative Boală neurodegenerativă Tip de moștenire Defect biochimic Material pentru analiză sfingolipidoza GM,-gangl iosidoza AR P-galactozidază Ser, leucocite, fibroblaste cutanate Iozidoza ganglionului CM Boala Tay-Sachs Boala Sendhoff AR AR Hexozaminidaza A Hexozaminidaza A și B Ser, leucocite, fibroblaste cutanate Ser, leucocite și fibroblaste cutanate Boala Krabbe AR Galactocerebrozidază Leucocite și fibroblaste ale pielii Leucodistrofie metacromatică AR Arilsulfataza A Leucocite și fibroblaste ale pielii Ceroidylschiusfuscinoza neuronală XP Palm itoilprotein tioesteraza Tripeptidil peptidaza EM Biopsie cutanată Plasmă de oxidare ALD AR OCCFA, fibroblaste cutanate Sialidoza AR Neuraminidaza Fibroblaste cutanate Notă: AR — autosomal recesiv; EM - microscopie electronică; XP - X-linked recesiv; ODTSFA - acizi grași cu un lanț foarte lung Tabelul Cele mai frecvente boli asociate cu regresia abilităților dobândite b % - limfopită - > (sau % glicemie) Forme comune de meningită Meningită bacteriană acută De obicei crescută ( - ) - sau mai mult; de obicei - ; IUE predomină* De obicei - Scădere, de obicei , µg/ml) Până la % dintre tulpini sunt rezistente la cefotaximă și ceftriaxonă În schimb, majoritatea tulpinilor de N meningitidis sunt susceptibile la penicilină și cefalosporine, deși rezistența a fost descrisă și în cazuri rare În aproximativ - % din cazuri, H influenzae tip b produce -lactamaze, care conferă rezistență la amcipilină Aceste tulpini producătoare de -lactamaze rămân sensibile la cefalosporine cu spectru larg Pe baza rezistenței destul de frecvente a S peitopiae la antibioticele -lactamice, se recomandă terapia empirică cu vancomicină ( mg/kg/zi, la fiecare ore) în combinație cu o cefalosporină de generația a treia, cefotaxima ( mg/kg/ zi, la fiecare ore) sau ceftriaxonă ( mg/kg/zi o dată pe zi sau mg/kg de două ori pe zi) La pacientii alergici la antibiotice -actamic, cloramfenicolul poate fi prescris in doza de mg/kg/zi (la fiecare ore) Dacă se suspectează o infecție cauzată de L monocytogenes la copiii de - luni sau la pacientii cu imunodeficienta (deficienta de limfocite T), ampicilina ( mg/kg/zi, la ore) se recomanda in asociere cu ceftriaxona sau cefotaxima, deoarece cefalosporinele sunt inactive impotriva L monocytogenes Administrarea trivenoasă de trimetoprim/sulfametoxazol este o cale alternativă pentru infecțiile cu L monocytogenes Dacă la pacienții imunocompromiși se suspectează meningită gram-negativă, terapia inițială trebuie să includă ceftazidimă și aminoglicozide Durata terapiei cu antibiotice Terapia pentru meningita necomplicată cauzată de tulpinile de S pneumoniae susceptibile la penicilină trebuie tratată cu cefalosporă Capitolul nom III generație sau prin administrare intravenoasă de penicilină ( UI/kg/zi, la fiecare - ore) timp de - zile În cazul rezistenței bacteriene la penicilină și cefalosporine de generația a III-a se efectuează terapia cu vancomicină În meningita necomplicată cauzată de N te-ningitidis, medicamentul de elecție este penicilina, care se administrează intravenos ( UI/kg/zi) timp de - zile Durata terapiei cu antibiotice pentru meningita necomplicată cauzată de H influenzae tip b este de - zile Ampicilina este prescrisă pentru sensibilitatea tulpinilor izolate la acest medicament Pacienții cărora li se administrează antibiotice intravenos sau oral înainte de LP, care nu au fost izolați, dar au dovezi de infecție bacteriană acută la examinarea LCR, trebuie să continue să primească cefotaximă sau ceftriaxonă timp de - zile Dacă sunt detectate simptome focale sau copilul nu răspunde la terapie, se recomandă CT sau RMN pentru a exclude un focar parameningian al infecției LP repetat nu este indicat pentru meningita necomplicată cauzată de tulpini sensibile la antibiotice de pneumoniae, N meningitidis și H influenzae tip b Reexaminarea LCR este recomandată în unele cazuri la nou-născuți, la pacienții cu meningită cauzată de flora ■ rham-negativă sau în infecții cauzate de tulpini de S pneumoniae rezistente la antibiotice β-lactamice LCR trebuie să devină steril în - de ore după începerea terapiei adecvate cu antibiotice Meningita cauzată de Escherichia coli sau P aeruginosa necesită cefalosporine de generația a treia active împotriva tulpinilor izolate in vitro Majoritatea tulpinilor de Escherichia coli sunt sensibile la cefotaximă sau ceftriaxonă, majoritatea tulpinilor de P aeruginosa sunt sensibile la ceftazidimă În meningita Gram-negativă, tratamentul trebuie continuat timp de trei sau cel puțin săptămâni după sterilizarea LCR, posibilă după - zile de terapie Efectele secundare ale terapiei cu antibiotice pentru meningită includ flebită, febră indusă de medicamente, erupții cutanate, vărsături, afte bucale și diaree Ceftriac'-one poate provoca pseudolitiază (biliară) reversibilă detectat prin ecografie a abdomenului De obicei, această stare nu este Apare clinic, dar este posibil să vărsă, și durere în hipocondrul drept Corticosteroizi Moartea rapidă a bacteriilor din LCR duce la ameliorarea eficientă a infecției meningiene, totuși, ca urmare a lizei celulare, sunt eliberate produse toxice (endotoxina peretelui celular), care provoacă un răspuns celular care implică citokine Ca urmare, edemul rezultat și infiltrarea neutrofilă pot contribui la leziuni suplimentare ale creierului și la exacerbarea clinică a tulburărilor neurologice Prin urmare, în meningita bacteriană, poate fi adecvat să se prescrie medicamente care limitează producția de mediatori proinflamatori C} Datele actuale susțin eficacitatea dexametazonei intravenoase la o doză de , mg/kg la fiecare ore timp de zile în tratamentul copiilor cu vârsta mai mare de săptămâni cu meningită bacteriană acută cauzată de H influenzae tip b Cu toate acestea, datele privind eficacitatea corticosteroizilor în tratamentul meningitei cauzate de alte bacterii sunt contradictorii Astfel, opiniile despre oportunitatea utilizării lor sunt ambigue În studiile controlate randomizate, copiii cu meningită tratați cu hormoni corticosteroizi au avut mai puțină febră, niveluri mai scăzute de proteine CSF și lactat și mai puține leziuni permanente ale nervului auditiv (pierderea auzului senzorial) decât pacienții cărora li sa administrat placebo Eficacitatea maximă a corticosteroizilor se observă atunci când aceștia sunt administrați cu - ore înainte de începerea terapiei cu antibiotice Corticosteroizii nu sunt lipsiți de efecte secundare: sângerare din tractul gastrointestinal, hipertensiune arterială, hiperglicemie, leucopigoză și febră după întreruperea medicamentului terapie de susținere Sunt necesare examinări fizice și neurologice repetate la pacienții cu meningită bacteriană pentru a detecta semnele precoce ale tulburărilor cardiovasculare, ale SNC și metabolice Este necesară monitorizarea regulată a pulsului, tensiunii arteriale și respirației Examinarea neurologică, inclusiv evaluarea reflexelor pupilare, a nivelului de conștiență, a forței musculare, a funcției nervilor cranieni și pentru a ajuta la detectarea convulsiilor, trebuie efectuată în mod regulat în primele de ore când Partea XXVII Boli nervoase riscul de complicații neurologice este cel mai mare Cele mai importante metode de cercetare de laborator includ: determinarea nivelului de azot, sodiu, clor, potasiu, bicarbonat din sânge; evaluarea diurezei și determinarea densității relative a urinei; test clinic de sânge cu numărarea numărului de trombocite; în prezența peteșiilor, purpurei și sângerării patologice - o coagulogramă (fibrinogen, protrombină, APTT) La început, medicamentele nu trebuie administrate pe cale orală În normovolemia cu tensiune arterială normală, lichidele intravenoase trebuie limitate la necesarul zilnic de Vg-V , adică - ml / m / zi până la excluderea hipertensiunii intracraniene sau a sindromului de secreție inadecvată a ADH Apoi volumul de lichid injectat crește la normal ( - ml/m /zi) cu condiția ca nivelul de sodiu din sânge să fie normal Limitarea volumului de lichid administrat nu este recomandabilă în caz de hipotensiune arterială sistemică, deoarece o scădere a tensiunii arteriale poate duce la scăderea presiunii de perfuzie în creier și tulburări ischemice în sistemul nervos central Terapia intensivă cu șoc este necesară pentru a preveni disfuncția creierului și a altor organe (necroză tubulară acută, sindromul de detresă respiratorie a adultului) Pacienții cu șoc, o creștere semnificativă a presiunii intracraniene, comă și convulsii rezistente la terapie necesită monitorizare constantă, instalarea de catetere arteriale și venoase și monitorizarea regulată a funcțiilor vitale, ceea ce este posibil în unitatea de terapie intensivă Pacienții cu șoc septic necesită terapie cu fluide și medicamente vasoactive, cum ar fi dopamina, epinefrina și nitroprusiatul de sodiu (vezi Vol , Cap ) Scopul terapiei de întreținere la pacienții cu meningită este de a preveni creșterea ICP și de a menține un nivel normal de circulație a sângelui și de oxigenare a organelor Complicațiile neurologice includ creșterea ICP cu dezvoltarea herniei, convulsii și mărirea circumferinței capului din cauza efuziunii subdurale sau hidrocefaliei Creșterea ICP necesită intubație endotraheală de urgență și hiperventilație (pentru a menține Pco la aproximativ mmHg) În plus, osmoterapia cu furosemid intravenos (Lasix, mg/kg) sau manitol ( , - , g/kg) poate ajuta la reducerea ICP (vezi vol , și ) Furosemidul poate reduce edemul cerebral prin dilatarea venelor și creșterea diurezei fără a crește volumul sanguin intracranian, în timp ce manitolul induce un gradient osmolar între țesutul cerebral și plasmă, ceea ce duce la tranziția lichidului de la țesutul cerebral la plasmă, cu excreție suplimentară în timpul diurezei osmotice Convulsiile se dezvoltă adesea la pacienții cu meningită bacteriană Tratamentul de urgență pentru convulsii include diazepam intravenos ( , - , mg/kg) sau lorazepam ( , mg/kg); trebuie luat în considerare riscul depresiei respiratorii Este necesar să se monitorizeze nivelul de glucoză, calciu și sodiu din sânge pentru a exclude natura metabolică a convulsiilor După terapia de salvare pentru convulsii, pacientul trebuie să primească fenitoină (doză de încărcare - mg/kg, doză de întreținere mg/kg/zi) pentru a reduce probabilitatea de recădere Fenitoina ar trebui să fie preferată față de fenobarbital, deoarece efectul inhibitor al fenitoinei asupra sistemului nervos central este mai puțin pronunțat, ceea ce face posibilă evaluarea stării de conștiență a pacientului Nivelurile plasmatice de fenitoină trebuie monitorizate pentru a-și menține concentrația terapeutică ( - µg/ml) Complicații ale SNC în tratamentul meningitei în perioada acută - posibile convulsii, creșterea ICP, disfuncție a nervilor cranieni, accident vascular cerebral, hernie a creierului sau cerebelului, tromboză a sinusurilor venoase ale durei mater Acumularea de lichid în spațiul subdural apare la - % dintre pacienții cu meningită și este asimptomatică în - % din cazuri Revărsatul subdural este deosebit de frecvent la sugar Manifestările clinice ale unui revărsat subdural pot include fontanele bombate, divergența suturilor craniene, circumferința capului crescută, vărsături, convulsii, febră și modificări patologice la diafanoscopie CT sau RMN confirmă prezența unui revărsat subdural La pacienții cu ICP crescută sau la pacienții cu un nivel redus de conștiență, tratamentul revărsatului subdural simptomatic trebuie să includă aspirația printr-o fontanelă deschisă Febra izolată nu este o indicație pentru aspirație Un sindrom de secreție inadecvată de ADH apare la majoritatea pacienților cu meningită, ceea ce duce la Capitolul hiponatremie și scăderea densității osmolare plasmatice la - % dintre copii Această afecțiune poate exacerba edemul cerebral sau poate duce în mod independent la dezvoltarea convulsiilor hiponatremice Febra asociată cu meningita bacteriană se rezolvă de obicei în - zile de la începerea terapiei Febra prelungită (mai mult de zile) apare la aproximativ % dintre pacienți De obicei, se datorează unei infecții virale intercurente, infecții nosocomiale sau bacteriene secundare, tromboflebite sau unui efect secundar al terapiei Febra secundară este o creștere repetată a temperaturii corpului după o perioadă de temperatură normală La pacienții cu febră secundară, cel mai important este să se excludă infecția nosocomială În timpul terapiei meningitei, pericardita sau artrita se pot dezvolta ca urmare a diseminării bacteriene sau a depunerii complexelor imune De regulă, pericardita sau artrita infecțioasă se dezvoltă în timpul terapiei mai devreme decât complicațiile mediate imun În timpul tratamentului meningitei, trombocitoza, eozinofilia și anemiei sunt posibile Anemia se poate datora hemolizei sau supresiei măduvei osoase DIC este cel mai frecvent asociat cu boala cu progresie rapidă și este mai frecventă la pacienții cu șoc și purpură Combinația de endotoxemie și hipotensiune arterială severă declanșează cascada de coagulare; dezvoltarea simultană a trombozei poate duce la gangrenă periferică simetrică Prognoza Diagnosticul la timp, antibioticul precoce și terapia de întreținere au dus la scăderea mortalității la pacienții cu meningită bacteriană peste vârsta de lună la % Cea mai mare mortalitate se observă în meningita pneumococică Întârzierea severă a dezvoltării se observă la - % dintre pacienții care au avut meningită bacteriană, tulburări mai puțin severe sub formă de tulburări de comportament - în % din cazuri Prognosticul este cel mai puțin favorabil la sugarii sub luni iar dacă se detectează mai mult de ІО CFU/ml LCR La pacienții cu convulsii observate mai mult de zile în timpul terapiei, cu dezvoltarea de comă sau simptome neurologice focale, riscul de complicații neurologice pe termen lung este crescut Nu există o corelație clară între durata simptomelor înainte de diagnosticarea meningitei și prognosticul bolii Cele mai frecvente complicații neurologice includ pierderea auzului, retardul mintal, convulsii, întârzierea vorbirii, deficiența de vedere și problemele comportamentale Hipoacuzia neurosenzoriala este cea mai frecventa complicatie a meningitei bacteriene datorata labirintitei la % dintre pacientii cu meningita pneumococica, % cu meningita meningococica si - % cu meningita H influenzae tip b Pierderea auzului poate fi cauzată și direct de inflamația nervului auditiv Deloc? pacienții cu meningită bacteriană ar trebui să aibă o evaluare amănunțită a auzului înainte sau la scurt timp după externarea din spital Cu pierderea auzului, este necesară examinarea audiologică repetă frecventă într-o policlinică în procesul de observare ulterioară Prevenirea Vaccinarea și profilaxia cu antibiotice la contacte sunt două modalități posibile de a reduce probabilitatea apariției meningitei bacteriene Alegerea metodei în fiecare caz depinde de agentul patogen specific Neisseria meningitidis Profilaxia este recomandată tuturor persoanelor care intră în contact cu un pacient cu meningită meningococică, indiferent de vârstă și starea imunitară Se recomandă tuturor persoanelor aflate în contact strâns cu pacientul să ia rifampicină mg/kg la fiecare ore (doză maximă - mg) timp de zile; tratamentul trebuie să înceapă cât mai curând posibil după identificarea unui pacient cu suspiciune de meningită sau sepsis meningococic Contactul apropiat este posibil în familie, în grădinițe, creșe, centre de zi; în plus, lucrătorii medicali sunt în contact strâns cu pacientul, a cărui infecție poate apărea direct prin secreții din cavitatea bucală a pacientului (de exemplu, în timpul respirației artificiale gură la gură, aspirarea mucusului, intubarea) În astfel de cazuri, dacă la un pacient se suspectează infecția meningococică, tratamentul persoanelor de contact trebuie să înceapă imediat, fără a aștepta confirmarea diagnosticului prin examen bacteriologic În plus, toți contactele trebuie informate despre primele simptome ale infecției meningococice și despre necesitatea de a solicita imediat asistență medicală dacă apar Partea XXVII Boli nervoase Vaccinul meningococic tetravalent I împotriva serogrupelor A, C, Y și W este recomandat pentru imunizarea copiilor cu risc crescut de peste ani Pacienții cu asplenie fiziologică sau funcțională sau cu deficiență a sistemului complementului prezintă un risc ridicat Administrarea vaccinului meningococic este recomandată studenților, în special celor care locuiesc în cămine, deoarece s-a dovedit că această populație prezintă un risc crescut de boală meningococică invazivă în comparație cu persoanele de vârstă egală care nu frecventează școli-internat Vaccinarea poate fi utilizată și în combinație cu terapia antibiotică profilactică la persoanele de contact, precum și în perioadele de epidemie de infecție meningococică Haemophilus influenzae tip b Profilaxia cu rifampicină trebuie administrată tuturor membrilor familiei în contact cu pacientul, inclusiv adulților, dacă unul dintre copiii din familie este mai mic de de luni nu este complet imunizat sau imunocompromis Sunt considerate a fi în contact cu pacientul toate persoanele care locuiesc cu acesta în același apartament sau care au stat în aceeași cameră cu pacientul cu cel puțin ore cu cel puțin - zile înainte de spitalizare Membrii familiei trebuie să primească tratament profilactic cu rifampicină de îndată ce se suspectează meningita cauzată de acest agent patogen la un pacient cu care au fost în contact, deoarece în mai mult de % din cazuri, cazurile secundare de meningită în familie apar în prima săptămână după internarea pacientului Doza de rifampicină este de mg / kg / zi (doza maximă - mg), medicamentul se administrează o dată pe zi, zilnic timp de zile Rifampicina colorează urina și transpira roșu-portocaliu, decolorează lentilele de contact și reduce concentrațiile plasmatice ale anumitor medicamente, inclusiv contraceptivele orale Rifampicina este contraindicată în timpul sarcinii Cea mai mare realizare în prevenirea meningitei la copii a fost dezvoltarea unui vaccin împotriva H influenzae tip b Patru vaccinuri conjugate sunt aprobate pentru utilizare în SUA Deși fiecare vaccin produce un tip diferit de anticorpi la sugarii imunizați la vârsta de - luni, toate asigură niveluri de anticorpi de protecție, cu eficacitate împotriva infecțiilor invazive variind de la la luni % Eficacitatea vaccinului este mai puțin ridicată la populația nativă americană, deoarece incidența în acest grup este extrem de mare Toți copiii de la vârsta de luni ar trebui să fie imunizați cu vaccin conjugat H mflvenzae tip b (vezi Vol , Cap ) Streptococcus pneumoniae Un vaccin conjugat heptavalent împotriva S pruri mytopiae a fost aprobat pentru utilizare în SUA în Vaccinarea de rutină este recomandată tuturor copiilor sub ani Vaccinarea primară se efectuează la vârsta de aproximativ luni Copiii cu risc crescut de infecție pneumococică trebuie, de asemenea, vaccinați, inclusiv copiii cu asplenie anatomică și funcțională și imunodeficiență (inclusiv pacienții infectați cu RHD, copiii cu imunodeficiență primară și pacienții care primesc terapie imunosupresoare) , MENINGOENCEFALITA VIRALĂ Meningoencefalita virală este un proces inflamator acut care implică meningele și, în diferite grade, țesutul cerebral Această neuroinfecție este relativ comună, poate fi cauzată de mulți agenți patogeni diferiți LCR se caracterizează prin pleocitoză și absența microorganismelor pe colorația Gram și nicio creștere bacteriană în cultură În cele mai multe cazuri, boala se termină cu recuperarea Uneori sunt posibile decesul sau complicații grave Etiologie Aproximativ % din toate cazurile de meningoencefalită sunt cauzate de enterovirusuri Enterovirusurile sunt virusuri mici care conțin ARN; au fost identificate peste de serotipuri Boala variază ca severitate de la cazuri ușoare care se termină cu recuperare, cu o leziune primară a membranelor meningeale, până la encefalită severă cu un rezultat fatal sau complicații severe Arbovirusurile – virusurile artroponotice – sunt unul dintre agenții cauzatori ai meningoencefalitei în lunile de vară Principalii purtători de virusuri sunt țânțarii și căpușele, virusul pătrund în corpul insectelor după mușcătura păsărilor sau animalelor mici infectate Oamenii și vertebratele (cum ar fi caii) sunt infectați Capitolul ca urmare a mușcăturii de insecte care sunt sursa de infecție Encefalita la cai poate fi primul semn că o epidemie este iminentă Boala este cea mai frecventă în zonele rurale, deși focarele izolate în orașe nu sunt, de asemenea, neobișnuite În SUA, dintre arbovirusuri, cele mai frecvente neuroinfecții sunt cauzate de virusul encefalitei St Louis și virusul encefalitei din California (vezi Vol , Ch ) În ultimii ani, virusul West Nile a devenit cunoscut în emisfera vestică, provocând două focare epidemice succesive de encefalită în și în nord-estul Statelor Unite Deși cele mai multe dintre cele de cazuri din timpul celor două epidemii au fost la adulți, copii au fost internați Incidența infecției cu virusul West Nile continuă să crească în Statele Unite Mai mulți membri ai familiei herpesvirusurilor pot provoca meningoencefalită HSV- este o cauză importantă a cazurilor sporadice severe de encefalită la copii și adulți Leziunile cerebrale sunt de obicei focale; starea pacienților se înrăutățește progresiv până la comă, moartea survine în % din cazuri în absența terapiei antivirale HSV- provoacă encefalită cerebrală difuză severă la nou-născuți, care sunt de obicei infectate de mame în timpul nașterii O formă ușoară tranzitorie de meningoencefalită este posibilă la adolescenții activi sexual pe fondul unei infecții cauzate de herpes genital În majoritatea acestor cazuri, agentul cauzal este HSV- Virusul varicelei zoster (varicela-zoster) poate provoca o leziune infecțioasă a sistemului nervos central, care are o dependență temporală clară de varicela transferată Cele mai frecvente simptome ale afectării SNC în acest caz includ ataxia cerebeloasă, cea mai gravă manifestare fiind encefalita acută După infecția primară, virusul varicelo-zosterian rămâne latent în rădăcinile și ganglionii nervilor spinali și cranieni, manifestându-se ulterior ca herpes zoster (herpes zoster), adesea în combinație cu meningoencefalită ușoară Boala infecțioasă a SNC datorată CMV poate fi o componentă a infecției congenitale sau a bolii diseminate la pacienții imunocompromiși Cu toate acestea, CMV nu provoacă meningoencefalită la sugari și copii cu imunitate normală Virusul Epstein-Barr inițiază multe sindroame ale SNC (vezi vol , cap ) Virusul oreionului este comun în zonele în care vaccinarea oreionului nu este utilizată pe scară largă Meningoencefalita cauzata de virusul oreionului progreseaza usor, surditatea datorata afectarii nervului auditiv este o posibila complicatie Meningoencefalita este uneori cauzată de viruși care provoacă infecții respiratorii acute, rubeolă, rujeolă sau rabie Epidemiologie Tiparul epidemiologic al meningoencefalitei virale este determinat în principal de prevalența enterovirusurilor, cei mai frecventi agenți cauzali ai afectarii virale a SNC Transmiterea enterovirusurilor are loc de la o persoană într-un mod direct, de obicei perioada de incubație durează - zile Cele mai multe cazuri în climă temperată apar vara și toamna Caracteristicile epidemiologice ale meningitei aseptice cauzate de alți agenți patogeni decât enterovirusurile includ sezonalitatea, distribuția geografică, condițiile climatice, infecția la animale și factorii asociați cu un anumit agent patogen Patogeneza Deteriorarea sistemului nervos este cauzată de invazia și distrugerea directă a țesutului nervos prin multiplicarea activă a virusurilor sau prin reacția sistemului imunitar la antigenele virale În majoritatea cazurilor, distrugerea neuronilor este probabil cauzată de invazia virală directă, răspunsul imun provoacă demielinizare, precum și distrugere vasculară și perivasculară Patologia creierului dezvăluie congestia meningeală și infiltrarea mononucleară, aglomerări perivasculare de limfocite și celule plasmatice, un anumit grad de necroză perivasculară cu degradare a mielinei și dezintegrare neuronală în diferite stadii, inclusiv neuronofagie, proliferare endotelială și necroză Demielinizarea pronunțată, combinată cu conservarea neuronilor și a axonilor, este o manifestare a encefalitei predominant post-infecțioase sau alergice Cauza leziunii severe a cortexului cerebral, în special a lobului temporal, este adesea HSV Infecția cu arbovirus se caracterizează printr-o tendință de difuzie a porilor Partea XXVII Boli nervoase îmbătrânirea creierului Virusul rabiei tinde să distrugă ganglionii bazali Afectarea măduvei spinării, a rădăcinilor nervoase și a nervilor periferici este variabilă Manifestari clinice Progresia și severitatea bolii este determinată de gradul relativ de implicare a membranelor meningeale și a parenchimului cerebral, care este parțial legat de etiologie (patogen specific) Cu toate acestea, evoluția clinică a bolii cauzate de un singur agent patogen variază foarte mult la diferiți pacienți În unele cazuri, într-un stadiu incipient, manifestările clinice sunt ușoare, apoi are loc o progresie bruscă spre comă și moarte În alte cazuri, boala se manifestă prin febră mare, convulsii, hiperkinezie și halucinații, alternând cu perioade scurte de conștiență limpede, și se încheie cu o recuperare completă Debutul este de obicei acut, deși simptomele SNC sunt adesea precedate de câteva zile de simptome febrile nespecifice Primele simptome la copiii mai mari sunt febra si hiperestezia, la sugari iritabilitatea si letargia, letargia Cefaleea este cel mai adesea localizată în regiunea frontală sau este generalizată; adolescenții se plâng adesea de durere în spatele globilor oculari Sunt caracteristice simptome precum febră, greață și vărsături, fotofobie, dureri la nivelul gâtului, spatelui și extremităților inferioare Pe măsură ce temperatura corpului crește, este posibilă letargia, progresând spre stupoare, în combinație cu hiperkinezie și convulsii Simptomele neurologice focale pot fi persistente, progresive sau fluctuante Sunt posibile disfuncții ale organelor pelvine și izbucniri emoționale neprovocate Exantemul adesea precede sau însoțește simptomele SNC, în special în infecțiile cu virus Coxsackie, ECHO, varicel-zoster, rujeolă și rubeolă Examenul a evidențiat rigiditatea mușchilor occipitali fără semne de leziuni focale ale sistemului nervos, ca la debutul bolii Formele specifice de afectare virală a SNC includ sindromul Guillain-Barré, mielita transversală, hemiplegia și ataxia cerebeloasă Diagnosticare Diagnosticul de encefalită virală se bazează de obicei pe prezentarea clinică sub formă de simptome prodromale nespecifice cu afectare progresivă ulterioară a sistemului nervos central Diagnosticul este confirmat prin examinarea LCR (de obicei leucocitoză mononucleară moderată) (vezi tabelul ) Evaluarea pentru suspiciunea de meningoencefalită virală include și tehnici EEG și neuroimagistice Pe EEG în cazuri tipice, activitate difuză cu undă lentă, de regulă, în absența modificărilor focale La CT și RMN este posibil edem al parenchimului cerebral Crizele epileptice focale sau modificările focale EEG, CT sau RMN, în special cele care implică lobii temporali, sugerează encefalita HSV Diagnostic diferentiat Multe boli însoțite de un proces inflamator în sistemul nervos central seamănă cu meningoencefalita virală Cele mai importante rpynnj sunt infecțiile bacteriene În cele mai multe cazuri, meningita bacteriană acută la copii este mai severă decât afectarea virală a sistemului nervos Infecții parameningiene cauzate de bacterii, cum ar fi abcesul cerebral, abcesul subdural sau epidura Orice empiem, poate provoca manifestări clinice similare cu leziunile virale ale SNC Infecțiile cauzate de M tuberculosis, T pallidum (sifilis), Borrelia burgdorfery (boala Lyme), Bartonella henselae, agentul cauzator al bolii zgârieturii de pisică, se dezvoltă de obicei lent și treptat Analiza LCR și teste serologice specifice sunt necesare pentru a identifica agent cauzal ivevaniya Procesele infecțioase cauzate de ciuperci, rickettsie, micoplasme, protozoare și alți paraziți ar trebui, de asemenea, incluse în diagnosticul diferențial Aceste boli sunt de obicei suspectate pe baza simptomelor suplimentare, a distribuției geografice și a imunității pacientului Diverse boli neinfecțioase pot fi combinate cu un proces inflamator în sistemul nervos central, în aceste cazuri, simptomele clinice pot semăna cu meningoencefalita virală Astfel de boli includ tumori maligne, boli colagen-vasculare, hemoragie intracraniană și intoxicație cu anumite medicamente sau toxine Exclude posibilitatea acestor boli, de obicei, permite o anamneză atent colectate și fizice Capitolul examen fecal (semne de afectare a altor organe) Cercetare de laborator Citoza în LCR variază de la câteva celule la câteva mii de celule la µl În stadiile incipiente ale bolii, celulele polimorfonucleare sunt adesea determinate, mai târziu domină celulele mononucleare O astfel de modificare a compoziției celulare a LCR este adesea observată dacă două LP sunt separate la un interval de - ore Conținutul de proteine din LCR este în intervalul normal sau moderat crescut Cu distrugerea extensivă a substanței creierului, ca în encefalita herpetică, concentrația de proteine poate fi foarte mare Nivelurile de glucoză sunt de obicei în limitele normale, deși unele infecții virale, cum ar fi oreionul, pot fi reduse semnificativ Cultura LCR este necesară pentru creșterea virușilor, bacteriilor ciuperci și micobacterii; în unele cazuri, se folosesc metode speciale de cercetare pentru a identifica protozoare, micoplasme și alți agenți patogeni Detectarea virusurilor în timpul culturii lichidului cefalorahidian la copiii cu meningoencefalită virală depinde de timpul de primire a LCR (trecut de la debutul îngrijirii), natura agentului patogen, răspândirea infecției (leziunea membranelor meningeale sau un proces patologic localizat) ), și asupra capacităților laboratorului de diagnosticare Izolarea virusului este mai probabilă într-un stadiu incipient al bolii, în timp ce enterovirusurile sunt mai ușor de detectat, dar nu mai mult de % din cazuri Pentru a crește probabilitatea de a detecta o cultură virală, ar trebui să se ia și scurgeri din nazofaringe pentru semănat, cultură de urină și fecale Deși izolarea virusului din una sau mai multe surse nu determină cu exactitate etiologia unei infecții SNC, probabilitatea unui diagnostic corect este mult crescută Serul pentru cercetare trebuie luat într-un stadiu incipient al bolii, cu un rezultat negativ al însămânțarii - după - săptămâni pentru cercetări serologice mâncând Metodele serologice nu au importanță practică pentru diagnosticul infecției SNC cauzate de enterovirusuri, deoarece există multe serotipuri de enterovirus Cu toate acestea, această abordare de diagnosticare confirmă că infecția este cauzată de unul dintre tipurile cunoscute de virus circulant Metodele serologice sunt adecvate pentru determinarea elologiei în leziunile SNC, cauzate de alte tipuri de viruși (cu excepția enterovirusurilor) Detectarea ADN-ului sau ARN viral prin PCR poate fi importantă pentru diagnosticarea infecțiilor cauzate de HSV și, respectiv, de enterovirusuri Tratament Terapia pentru meningoencefalita virală este de susținere O excepție este utilizarea aciclovirului în encefalita herpetică Într-o formă ușoară a bolii, poate fi necesar doar un tratament simptomatic Durerea de cap și hiperestezia scad în repaus; atunci când se iau analgezice care nu conțin aspirină, este necesar să se excludă lumina puternică, zgomotul și prezența străinilor în camera în care se află pacientul Acetaminofenul (paracetamolul) este recomandat pentru febră Derivații de codeină, morfină și fenotiazină pot fi utilizați pentru a reduce durerea și vărsăturile, dar utilizarea lor la copii trebuie redusă la minimum ori de câte ori este posibil, deoarece pot provoca simptome care îngreunează diagnosticul În legătură cu dificultatea aportului de lichid oral, terapia cu perfuzie este uneori necesară În formele mai severe ale bolii, poate fi necesară spitalizarea și terapie intensivă Este important să se pregătească pentru tratamentul (dacă este necesar) convulsii, edem cerebral, hiperpirexie, tulburări respiratorii, dezechilibru hidroelectrolitic, aspirație și asfixie, stop cardiac sau stop respirator de origine centrală Toți pacienții cu encefalită severă necesită o monitorizare atentă Cu o creștere a ICP, se poate recomanda plasarea unui traductor de presiune în spațiul epidural În cazurile severe ale bolii, există un risc ridicat de insuficiență respiratorie și cardiacă sau stop cardiac și respirator Toate lichidele, electroliții și medicamentele aflate în stadiul inițial al bolii trebuie administrate numai parenteral Cu comă prelungită, este indicată alimentația parenterală Sindromul secreției inadecvate de ADH se dezvoltă adesea în bolile acute ale sistemului nervos, monitorizarea regulată a concentrației de sodiu în sânge este necesară pentru depistarea precoce a acestei afecțiuni (vezi Vol , p ) Nivelurile normale de glucoză, sodiu și calciu din sânge trebuie menținute pentru a reduce probabilitatea de convulsii Dacă apar semne de edem cerebral sau convulsii, este necesar tratamentul urgent al acestor afecțiuni Partea XXVII Boli nervoase Prognoza Terapia de susținere și reabilitare după recuperarea pacientului este esențială Încălcarea coordonării mișcării, convulsiile, pierderea totală sau parțială a auzului, tulburările de comportament sunt posibile consecințe ale unei leziuni virale a sistemului nervos central Tulburările vizuale sunt posibile din cauza corioretinopatiei și a dezvoltării ambliopiei perceptive Poate fi necesar să se utilizeze dispozitive speciale, uneori cursuri de reabilitare în instituții medicale specializate În unele cazuri, efectele infecțiilor pot fi minore Cu toate acestea, examenul neurologic și evaluarea auzului ar trebui să facă parte din urmărirea de rutină a copiilor cu meningoencefalic viral Puțini copii se recuperează complet după o infecție virală a sistemului nervos, dar prognosticul depinde de severitatea și manifestările clinice, de agentul cauzal specific și de vârsta copilului În cazurile severe de boală și semne pronunțate de afectare a creierului, prognosticul este nefavorabil, sunt posibile deficite intelectuale, tulburări motorii, tulburări psihice, convulsii epileptice, deficiențe de vedere sau auz Trebuie luată în considerare posibilitatea apariției complicațiilor severe la pacienții cu infecție cu HSV Deși unele literaturi indică faptul că prognosticul este mai puțin favorabil pentru meningoencefalita virală la sugari decât la copiii mai mari, alții resping această sugestie Aproximativ % dintre copiii sub ani cu o infecție a sistemului nervos cauzată de enterovirusuri dezvoltă complicații acute, cum ar fi convulsii, ICP crescută sau comă Cu toate acestea, în aproape toate cazurile, prognoza pe termen lung pentru funcțiile sistemului nervos este favorabilă Prevenirea Utilizarea pe scară largă a unui vaccin viral împotriva poliomielitei, rujeolei, oreionului, rubeolei și variolei a eliminat practic dezvoltarea complicațiilor SNC cauzate de acești agenți patogeni în Statele Unite Dezvoltarea programelor de vaccinare antirabică pentru animalele domestice a condus la reducerea incidenței encefalitei cu virusul rabiei Deoarece nu există un vaccin specific împotriva arbovirusurilor comune în America de Nord, controlul encefalitei, tu numite arbovirusuri, are în prezent mai puțin succes Cu toate acestea, boala este redusă prin protecția împotriva insectelor vectori cu ajutorul repelentelor, precum și prin exterminarea insectelor din zonele endemice , MENINGITA EOSINOFILĂ Meningita eozinofilă este diagnosticată atunci când sau mai multe eozinofile sunt găsite în µl de LCR Infecțiile parazitare sunt cea mai frecventă cauză la nivel mondial de pleocitoză eozinofilă în infecțiile SNC Cu toate acestea, în țări precum Statele Unite, unde helmintiazele sunt rare, diferența? Al cărui diagnostic de pleocitoză eozinofilă în LCR acoperă o gamă largă de boli Etiologie Deși orice vierme capabil să migreze în interiorul corpului poate provoca meningită eozinofilă, cel mai frecvent agent cauzal la om este viermele pulmonar de șobolan Angiostrongylus cantonensis (vezi Vol , Cap ) Alți paraziți care pot provoca meningită eozinofilă includ Gnathostoma spinigerum (vierme rotuș canin și felin) (vezi Vol Ch ch ), Bayiisascaris procyonis (vierme rotuș de raton), Ascaris lumbricoides (vierme rotuș uman), Trichinella spiredis, Toxocaragon canimus, Toxocaragon canimus, westermani, Echinococcus granu-losus, Schistosoma japonicum, Onc hocerca volvulus și T solium În plus, meningita eozinofilă poate fi o manifestare neobișnuită a infecțiilor mai frecvente virale, bacteriene sau fungice ale SNC Cauzele neinfecțioase ale meningitei eozinofile includ scleroza multiplă, malignitatea, sindromul hipereozinofil și reacțiile medicamentoase sau șuntarea ventriculoperitoneală Epidemiologie Angiostrongylus cantonensis se găsește în Asia de Sud, Pacificul de Sud, Japonia, Taiwan, Egipt, Coasta de Fildeș și Cuba Infecția apare atunci când se consumă carne crudă sau prost gătită de șerpi de apă dulce, broaște, limacși, creveți sau crabi infectați cu larve de paraziți (stadiul III de dezvoltare) Infecțiile cu Gnatostom apar în Japonia, India, China, Bangladesh și Asia de Sud Gnatostomiaza se transmite prin alimente Capitolul prin carne de pește, broaște, pasăre sau șarpe nefierte sau crude Manifestari clinice Meningita eozinofilă în tăietură invazia helmintică tytate se dezvoltă după - săptămâni după ce aerul intră în organism, deoarece în acest timp paraziții migrează din tractul gastrointestinal către sistemul nervos central Manifestările clinice caracteristice includ febră, eozinofilie din sângele periferic, vărsături, dureri abdominale, erupții cutanate migratoare sau pleurezie Posibilele tulburări neurologice includ cefaleea, meningismul ataxie, afectarea nervilor cranieni și parestezii Sciatica sau mielita pot provoca parapareza sau incontinența urinară Diagnosticare Meningita eozinofilă cu helminți poate fi suspectată pe baza istoricului (călătorie în străinătate și posibil istoric de infecție) și a constatărilor clinice și de laborator tipice Tratament Tratamentul este de susținere (simptomatic), deoarece există o tendință de recuperare spontană, administrarea de medicamente antihelmintice, după toate probabilitățile, nu afectează prognosticul bolii Pentru durerile de cap și sciatică se prescriu analgezice Odată cu dezvoltarea hidrocefaliei, sunt efectuate LP terapeutice și șunturi pentru a reduce severitatea simptomelor de ICP crescută Administrarea de corticosteroizi poate reduce durata durerii de cap la pacienți Prognoza Prognosticul este favorabil; % dintre pacienți prezintă o îmbunătățire semnificativă și sunt externați din spital după - săptămâni Mortalitatea în meningita eozinofilă nu ajunge la % LITERATURĂ Meningita bacteriana acuta Arditi M, Mason E O , Bra/ileu JS et al Supravegherea multicentrică de trei ani a meningitei pneumococice la copii: caracteristici clinice și rezultat legate de susceptibilitatea la penicilină și utilizarea dexametazonei Pediatrics ; ; - Baraff LJ, Lee S Schriger DL Rezultatele meningitei bacteriene la copii - O meta-analiză Pediatr Infect Dis J : Blazer S , Beran' M , Alon V Meningita bacteriană: Efectul tratamentului cu antibiotice asupra lichidului cefalorahidian J Clin Pathol ; : Bonsu VK, Nagret M V Interval febril înainte de diagnostic, tratament antibiotic anterior, rezultat clinic pentru copiii mici cu meningită bact ) sau utilizarea de oxidanți pentru curățarea perineului înainte de urinare Pentru a confirma hematuria detectată cu benzi, trebuie efectuată o analiză microscopică a - ml de urină proaspătă Pentrifugat În toate cazurile, este recomandabil să se efectueze un test general de urină la copii la vârsta de ani și din nou după ani (vezi t- , cap ) În anumite condiții, urina poate fi roșie, dar să nu conțină globule roșii (caseta ) Un test pozitiv pentru sânge ocult în absența globulelor roșii apare atunci când hemoglobina sau mioglobina este excretată prin urină Hemoglobinuria fără hematurie se observă cu anemie hemolitică, mioglobinurie fără hematurie - cu rabdomioliză din cauza leziunilor țesutului muscular Aceasta este de obicei însoțită de o creștere de ori a concentrației plasmatice a creatinkinazei Rabdomioliza poate fi cauzată de o infecție virală, sindromul de strivire a țesuturilor moi, schimbări bruște ale electroliților (de exemplu, hipernatremie, hipofosfatemie), hipotensiune arterială, DIC și convulsii prelungite Culoarea roșie, maro sau visiniu a urinei cu o reacție negativă la sângele ocult poate fi asociată cu aportul de anumite medicamente sau coloranți alimentari, iar maro închis (sau negru) cu prezența unui număr de metaboliți Examinarea unui copil cu hematurie începe cu un istoric detaliat, plângeri, examinare și analiză de urină Pe baza datelor obținute se apreciază gradul de apariție a hematuriei (adică din tractul urinar superior sau inferior) și necesitatea măsurilor urgente Se acordă o atenție deosebită istoricului familial, identificării anomaliilor și malformațiilor anatomice, precum și ca prezenţa macrohematuriei Cauzele hematuriei sunt enumerate în caseta Surse de hematurie în tractul urinar superior (nefroni) pot fi glomerulii, tubii contorți, canalele colectoare și țesutul interstițial, iar în partea inferioară - sistemul pelvicaliceal, uretere, vezica urinară și uretra Poi sângerare glomerulară urina are adesea Partea XXIX Nefrologie ♦ Box Cauzele hematuriei false *>* " Eu" Eu Test pozitiv pentru sânge ocult • Hemoglobina • Mioglobina Reacție negativă aa mg%)? cilindri RBC? Nefrită acută? II Da Hematurie glomerulară ■ KLA cu formulă leucocitară • Electroliți, Ca • BUN/Cr • Proteine/albumină serică • Colesterol • C /C • Anticorpi ACO/DNază B • ANA • Anticorpi neutrofili • Culturi de gât și piele (dacă este indicat) ) • -oră proteină totală, clearance-ul creatininei Niciuna Hematurie extraglomerulară Stadiul • Urocultură Stadiul • Calciu/creatinina urinară ■ Testul semilunii eritrocite (afro-americani) • Ecografia rinichilor și vezicii urinare Stadiul • Analiza urinei: frați, părinți • Electroliți serici, creatină, Ca • În prezența cristaluriei, urolitiază sau nefrocalcinoză: Ca, creatinina, acid uric, oxalați în urina zilnică ■ În prezența hidronefrozei / expansiunii pelvisului și calicilor: citograma ± scanarea rinichilor Orez , Algoritmul general al studiilor de laborator și radiologice la pacienții cu hematurie glomerulară sau extraglomerulară: KLA - hemoleucograma completă, BUN - azot ureic în sânge; C /C - complement; ASO, antistreptolizină O; ANA, anticorpi antinucleari; Cr - creatinina pe această bază, este imposibil să se judece cu exactitate sursa hematuriei Cauzele sângerării sunt de obicei descoperite din anamneză Studiile de coagulare a sângelui sunt efectuate numai dacă există indicii ale unei tendințe de sângerare în anamneza pacientului sau a rudelor acestuia Cistouretrografia micpionară este indicată numai pentru infecții ale tractului urinar, glomeruloscleroză, hidroureter sau dilatare a pelvisului și caliciului renal Cistoscopia pentru hematurie este o procedură opțională și costisitoare, care este, de asemenea, asociată cu riscul de complicații ale anesteziei Ar trebui efectuată numai în cazurile în care ultrasunetele evidențiază o formare volumetrică în vezică, leziuni traumatice ale uretrei sau valvelor părții posterioare a acesteia hematuria macroscopică unilaterală, detectată în timpul cistoscopiei, este rar observată în tractul pediatric Capitolul Pacienții cu antecedente familiale de nefrită (de exemplu, glomerulonefrită și nefrită tubulointerstițială), hipertensiune arterială, insuficiență renală, urolitiază/nefrocalcinoză sau patologie renală (nefrită polichistică sau ereditară) trebuie îndrumați către un nefrolog pediatru Cu microhematurie sau macrohematurie persistentă cu funcție renală scăzută, proteinurie sau hipertensiune arterială, este indicată o biopsie renală La copiii cu hematurie asimptomatică persistentă și rezultate normale ale studiilor speciale, creatinina seric trebuie determinată anual; se masoara tensiunea arteriala si se examineaza urina la fiecare luni pana cand hematuria dispare În aceste cazuri, pot fi suspectate glomerulonefrita postinfecțioasă tranzitorie, boala membranei bazale subțiri, nefropatia IgA, exercițiile fizice intense sau traumatisme Dacă hematuria asimptomatică persistă mai mult de an, copilul trebuie îndrumat către un nefrolog pediatru LITERATURĂ Feld LG, Waz IV R , Perez LM și colab Hematurie O abordare medicală și chirurgicală integrată Pediatric Clin North Am ; : - Feld LG, Meyers K, Kaplan BS și colab Evaluarea limitată a hematuriei microscopice în pediatrie Pediatrie ; : e Capitolul Leziune glomerulară izolată cu hematurie macroscopică recurentă Aproximativ % dintre copiii cu hematurie macroscopică au o formă acută sau cronică de glomerulonefrită ca manifestare a unei boli sistemice În unele cazuri, cu hematurie macroscopică, dând urinei culoarea ceaiului sau a cafelei, nu există durere, în altele, pacienții se plâng de dureri vagi în partea inferioară a spatelui sau a abdomenului Macrohematuria asociată cu glomerulonefrita de diferite forme (de exemplu, nefropatia IgA) apare adesea prin La - zile de la debutul unei infecții virale a tractului respirator superior și de obicei dispare după zile Perioada de latentă dintre debutul faringitei streptococice sau o leziune infecțioasă a pielii (impetigo) și dezvoltarea glomerulonefritei acute durează mult mai mult - - de zile Hematuria macroscopică în aceste cazuri poate persista timp de - săptămâni Se observă, de asemenea, la copiii cu o încălcare a integrității membranei bazale glomerulare, de exemplu, cu nefrită ereditară (sindrom Alport) și boală subțire a membranei bazale Cu toate acestea, în aceste condiții pot apărea și microhematurie și/sau proteinurie fără hematurie macroscopică , IDA-NEFROPATIA (BOALA BERGER) Nefropatia IgA este cea mai frecventă formă de boală glomerulară cronică Se caracterizează prin depuneri de IgA în mezangiu glomerular în absența unor boli sistemice precum lupusul eritematos sistemic sau vasculita hemoragică Depozite semnificative de IgA în țesutul mezangial se observă și în artrita reumatoidă, spondilita anchilozantă, sindromul Reiter și ciroza hepatică Patomorfologie și diagnostic La microscopie cu lumină se constată proliferarea focal-segmentară a celulelor mezangiale și extinderea matricei mezangiale în glomeruli (Fig ) În unele cazuri, se constată o proliferare mezangială generalizată cu formare de semilună și cicatrici În mezangiu se depune predominant IgA (Fig ), mai puțin IgG, IgM, componenta complementului C și properdină Microscopia electronică în majoritatea cazurilor evidențiază depozite dense în mezangiu; depozite similare pot fi localizate în straturile subendoteliale și subepiteliale ale membranei bazale glomerulare Deși patogeneza nefropatiei cu IgA rămâne necunoscută, este o boală complexă imună care pare să fie asociată cu producția afectată de IgA Cazurile familiale indică rolul factorilor genetici În familiile, din care mulți membri suferă de nefropatie IgA, a fost găsită legătura sa cu regiunea cromozomală q - Manifestări clinice și studii de laborator Majoritatea copiilor cu IgA nefro- Partea XXIX Nefrologie Orez Microscopia cu lumină în nefropatia IgA Se observă proliferarea segmentară a celulelor mezangiale și expansiunea matricei x Orez , Colorarea imunofluorescentă a unei biopsii de rinichi a unui copil cu episoade repetate de hematurie macroscopică În mezangiu se observă depozite de IgA x patologie în SUA și Europa se observă macrohematurie, în timp ce în Japonia se întâlnește mai des microhematuria și/sau proteinuria Nefropatia IgA se poate prezenta și cu sindrom nefritic acut, sindrom nefrotic sau o combinație a celor două Boala este mai frecventă la băieți decât la fete Hematuria macroscopică este adesea asociată cu infecții ale căilor respiratorii superioare sau gastrointestinale și dureri de spate Cu microhematurie asimptomatică, proteinuria adesea nu ajunge la mg / zi hipertensiune arteriala, caracteristica pacienților cu sindrom nefritic sau nefrotic este rareori atât de mare încât trebuie luate măsuri urgente Nivelul normal al componentei complementului C din serul sanguin în nefropatia IgA distinge această afecțiune de glomerulonefrita post-streptococică Conținutul de IgA în ser nu are valoare diagnostică, deoarece este crescut doar la % dintre pacienți Prognoza si tratament Deși în majoritatea cazurilor nefropatia IgA nu duce la afectarea semnificativă a funcției renale, - % dintre pacienți dezvoltă insuficiență renală după - de ani Prin urmare, este necesar să se monitorizeze cu atenție astfel de pacienți Un prognostic nefavorabil este indicat de hipertensiune arterială persistentă, scăderea funcției renale și proteinurie severă sau prelungită Prognosticul este agravat de semnele histologice de proliferare mezangiala difuza, numeroase semilunare glomerulare, glomeruloscleroza si inflamatia tubulointerstitiala si fibroza Tratamentul se concentrează în principal pe controlul tensiunii arteriale Studiile la adulți cu nefropatie IgA arată că uleiul de pește care conține antiinflamator (acizi grași o- ) încetinește progresia bolii renale Terapia imunosupresoare cu corticosteroizi sau tratamentul mai agresiv cu multe medicamente ajută în unele cazuri Eficacitatea inhibitorilor ECA și antagoniștii receptorilor de angiotensină II în reducerea proteinuriei și încetinirea dezvoltării insuficienței renale rămân nedovediți Antibioticele profilactice și amigdalectomia pot reduce frecvența episoadelor de hematurie macroscopică, dar nu se știe dacă aceasta încetinește dezvoltarea insuficienței renale Transplantul renal a fost efectuat cu succes, deși acest lucru poate duce la reapariția bolii, grefa de respingere a fost observată la - % dintre pacienți Literatură Bartosik L P , Lajoie, Sugari , Cattran DC Predicting pr°' gression in IgA nefropathy Am J Kidney Dis ; & - Donadio JV Jr , Larson TS, Bergstralh EJ și colab Un studiu randomizat de acizi grași omega- cu doze mari în comparație cu doze mici în nefropatia IgA severă J Am Soc Nephrol ; : - Capitolul Gharavi A G , Yan Y , Școlari F și colab Nefropatia IgA, cea mai frecventă cauză a glomerulonefritei este legată de q - Nat Genet ; : - țVang AY, Lai FM, Yu AW și colab Nefropatie recurentă IgA la alogrefele de transplant renal Am J Kidney Dis ; - tfyatt RJ, Hogg RJ Evaluarea bazată pe dovezi a opțiunilor de tratament pentru copiii cu nefropatii IgA Pediatr Nephrol ; : - Yoshikawa N , Tanaka R , lijima K Fiziopatologia și tratamentul nefropatiei IgA la copii Pediatr Nephrol ; : - , SINDROMUL ALPORT Sindromul Alport, sau nefrita ereditară, este o boală eterogenă genetic, care se bazează pe o mutație a genelor care codifică colagenul de tip IV (componenta principală a membranelor bazale) Manifestările clinice ale defectelor genetice, cursul bolii și modificările histologice în țesuturile pacienților variază foarte mult Genetica La aproximativ % dintre pacienți, sindromul este asociat cu cromozomul X și este cauzat de o mutație a genei COL A , care codifică lanțul a al colagenului de tip IV Într-unul dintre subtipurile de sindrom Alport legat cu leiomiomatoză difuză, este detectată o mutație extinsă a genelor COL A și COL A care codifică, respectiv, lanțurile a și a ale colagenului de tip IV Forma autosomal recesivă a sindromului Alport este cauzată de o mutație a genelor COL A și COL A situate pe cromozomul și care codifică lanțurile a și, respectiv, a ale acestui tip de colagen În % din cazuri, se observă o formă autosomal dominantă a sindromului, legată de locusul genei COL A -COL A Patomorfologie Modificările la microscopia cu lumină a probelor de biopsie renală la pacienți în primii ani de viață pot fi nesemnificative Ulterior, se determină proliferarea celulelor mezangiale glomerulare cu îngroșarea peretelui capilar, ducând la scleroza glomerulilor Pe măsură ce boala progresează, se observă atrofie tubulară, inflamație și fibroză a țesutului interstițial; apar celule încărcate cu lipide, numite celule spumoase Datele din studiile imunopatologice nu au de obicei valoare diagnostică Microscopia electronică evidențiază modificări difuze în membrana azal a glomerulilor la majoritatea căprioarelor (Fig ) și unele Orez , Microgramă electronică a unei biopsii de rinichi la un copil cu sindrom Alport Îngroșarea, subțierea, ruptura și stratificarea membranei bazale a glomerulului XI (Yum M , Bergstein J M Nefropatia membranei bazale Hum Pathol ; : ) naturi cu zone de îngroșare, subțiere și delaminare Cu toate acestea, cu manifestări clinice tipice ale sindromului Alport, modificările în ultrastructura membranei bazale pot fi absente, nespecifice sau constau doar în subțierea sa uniformă Manifestari clinice Toți pacienții au microhematurie asimptomatică; la fete și băieți, poate apărea intermitent În aproximativ % din cazuri, hematuria macroscopică apare la - zile după o infecție a căilor respiratorii superioare Băieții au adesea proteinurie, dar fetele pot avea proteinurie ușoară, tranzitorie sau deloc Până în a doua decadă de viață, proteinuria progresează de obicei, depășind adesea g/zi și poate fi însoțită de sindrom nefrotic Manifestările extrarenale ale sindromului Alport includ pierderea auzului și tulburările de vedere Surditatea neurosenzorială bilaterală, care nu se manifestă niciodată devreme după naștere, apare la % dintre băieții hemizigoți cu sindrom Alport legat de X, la % dintre fetele heterozigote cu sindrom X-linked și la % dintre pacienții cu sindrom autosomal recesiv La început, percepția sunetelor de înaltă frecvență este perturbată, dar treptat pacienții încetează să mai audă vorbirea conversațională obișnuită și trebuie să folosească un aparat auditiv Tulburările oculare la - % dintre pacienții cu sindrom Alport legat de X includ lenti- Partea XXIX Nefrologie con (deplasarea părții centrale a cristalinului în camera anterioară a ochiului), pete pe macula și eroziunea corneei În cazuri rare, există leiomiomatoză a esofagului, traheei, bronhiilor și organelor genitale externe feminine, precum și modificări ale trombocitelor Diagnosticare Cel mai important rol în diagnosticul sindromului Alport îl au antecedentele familiale, analizele de urină din familia apropiată a pacientului, audiografia și examenul oftalmologic Semnul patognomonic este lenticonul anterior Hematuria și prezența a cel puțin două trăsături caracteristice (macula maculară, eroziuni repetate ale corneei, îngroșarea și subțierea membranei bazale glomerulare și hipoacuzia senzorineurală) fac diagnosticul de sindrom Alport foarte probabil Pentru sindromul legat de X, absența colorării membranei bazale epidermice pentru lanțul a de colagen de tip IV la băieții hemi-zigoți și încălcarea integrității acestei membrane la fetele heterozigote sunt patognomonice Studiile genetice nu sunt ușor disponibile în practica obișnuită În familiile cu o formă legată de X a sindromului, diagnosticul prenatal este posibil cu mutații cunoscute Prognoza si tratament Riscul de progresie a insuficienței renale cronice la stadiul terminal este deosebit de mare în rândul hemizoților, precum și al homozigoților cu o formă autosomal recesivă a sindromului La hemizigoții cu sindrom Alport legat de X, stadiul final al insuficienței renale cronice în aproximativ % din cazuri se dezvoltă înainte de vârsta de de ani În sindromul heterozigot legat de X, în % din cazuri se dezvoltă până la vârsta de de ani, în % - până la vârsta de de ani Factorii de risc pentru progresia bolii includ hematuria macroscopică în copilărie, sindromul nefrotic și îngroșarea bruscă a membranei bazale glomerulare În aceeași familie, stadiul final al insuficienței renale cronice la pacienți poate apărea la vârste diferite Nu există un tratament specific, deși, conform unor rapoarte, ciclosporina și inhibitorii ECA pot încetini progresia patologiei renale Este extrem de importantă eliminarea complicațiilor precum hipertensiunea arterială, anemia și tulburările electrolitice În stadiul terminal al insuficienței renale cronice se efectuează hemodializă sau transplant de rinichi Aproximativ % dintre pacienții cu transplant de rinichi dezvoltă nefrită din cauza anticorpilor la celulele bazale membrana glomerulară, în principal la bărbații cu sindrom X-linked, la care CRF ajunge în stadiul terminal înainte de vârsta de de ani Literatură Bemstein J Anormalitatea membranei bazale glomerulare în sindromul Alport Am J Kidney Dis ; : JaisJ P , Knebehnan B Giatras I et al Sindromul X-Lnked Alport: istorie naturală în de familii și corelații genotip-fenotip la bărbați J Am Soc Nephrol ; : - Kashtan C Sindroame Alport: eterogenitatea fenotipică a nefritei ereditare progresive Pediatr Nephrol ; : - Kashtan C sindromul Alport și boala membranei bazale glomerulare subțiri J Am Soc Nephrol ; ' - Pirson Y Efectuarea diagnosticului de sindrom Alport Kidney Int ; : - , BOALA MEMBRANEI BAZĂ SUBȚIRE Boala subțiri a membranei bazale este diagnosticată prin prezența microhematuriei persistente și subțierea izolată a membranei bazale glomerulare, determinată prin microscopia electronică a probelor de biopsie renală Dacă mulți membri ai familiei au hematurie izolată fără afectare a funcției renale, ei vorbesc despre hematurie familială benignă Boala subțiri a membranei bazale poate fi sporadică sau moștenită ca o trăsătură autosomal dominantă În hematuria familială benignă, se găsește o mutație în genele COL A și COL A Cu toate acestea, sunt observate și familii cu boală izolată a membranei subțiri în care nu a fost posibilă detectarea unei mutații în genele de colagen de tip IV Microhematuria este de obicei permanentă, adesea observată pentru prima dată în copilărie Cu toate acestea, poate fi și la vârsta adultă sau poate apărea periodic Sunt posibile și episoade de hematurie macroscopică, mai ales după boli ale tractului respirator superior Nu există leac Insuficiența renală, hipertensiunea arterială, proteinuria și manifestările extrarenale sunt rare și sugerează prezența sindromului Alport Subțierea membranei bazale a glomerulilor la Auger? apar și în nefropatia IgA Capitolul „ Glomerulonefrita infecţioasă Literatură Buzza M , Wang YY, DagherH et al Mutația COL A în boala membranei bazale subțiri descrisă anterior în sindromul Alnort Kidney Int ; : - I capitolul Glomerulonefrita infecțioasă , GLOMERULONEFRITA ACUTA POSTSTREPTOCOCICA Această boală este un exemplu clasic de sindrom nefritic acut, caracterizat prin debutul brusc de hematurie macroscopică, edem, hipertensiune arterială și insuficiență renală Nefrita acută poststreptococică este una dintre cele mai frecvente cauze glomerulare de hematurie macroscopică la copii, a doua numai după nefropatia IgA Etiologie și epidemiologie Nefrita acută se dezvoltă după boli infecțioase ale faringelui sau pielii cauzate de tulpini specifice „nefritogene” ale streptococului N-hemolitic grup A Factorii care determină „nefritogenitatea” doar a unor tulpini de streptococ rămân necunoscuți Nefrita se dezvoltă de obicei după faringita streptococică în timpul iernii sau după o infecție a pielii sau piodermie în sezonul cald Au fost descrise epidemii de nefrită asociate cu leziuni infecțioase ale faringelui (serotipul ) și ale pielii (serotipul ), dar cel mai adesea se observă cazuri sporadice Patomorfologie Ca și în cazul majorității celorlalte forme de glomerulonefrită acută, rinichii sunt măriți simetric La microscopia cu lumină, toți tubulii X apar măriți și conțin puțin sânge; se detectează proliferarea difuză a celulelor mezangiale cu expansiune a matricei (Fig ) Neutrofilele sunt adesea prezente în glomeruli la începutul bolii În cazurile severe, se găsesc semilune și modificări inflamatorii în țesutul interstițial Pentru glomerulonefrita post-streptococică, aceste semne sunt nespecifice Microscopia cu imunofluorescență evidențiază depozite nodulare Orez , Glomerul renal al unui pacient cu glomerulonefrită poststreptococică: mărime mărită, aport scăzut de sânge, proliferare a celulelor mezangiale și exudare de neutrofile x imunoglobuline şi complement pe membrana bazală glomerulară şi în mezangiu Microscopia electronică evidențiază depozite dense, sau bulgări, pe partea epitelială a membranei bazale (Fig ) Patogeneza Deși constatările morfologice și epuizarea complementului seric (C ) Orez , Microgramă electronică de glomeruli renali în glomerulonefrita poststreptococică: depozite dense (D) pe celulă (Ep) din partea epitelială a membranei bazale; un neutrofil este vizibil în lumenul (E) al capilarului (P): BS, spațiu Bowman; M - mezangiu Partea XXIX Nefrologie sângele indică rolul complexelor imune, mecanismul prin care streptococii „nefritogeni” induc formarea acestor complexe rămânând necunoscut În ciuda similitudinii clinice și histologice cu boala acută a serului la iepuri, complexele imune din sânge nu sunt întotdeauna detectate în glomerulonefrita poststreptococică Se crede că activarea complementului în acest caz are loc nu pe calea clasică, ci pe o cale alternativă Manifestari clinice Glomerulonefrita poststreptococică se dezvoltă cel mai adesea la copiii de - ani; până la ani este rar În cazuri tipice, semnele sindromului nefritic acut apar după - săptămâni dupa ce a suferit faringita streptococica sau dupa - saptamani după piodermia streptococică Severitatea sindromului variază de la microhematurie asimptomatică (fără afectarea funcției renale) până la insuficiență renală acută În funcție de aceasta, pacienții pot prezenta edem, hipertensiune arterială și oligurie cu encefalopatie și/sau insuficiență cardiacă Encefalopatia poate fi, de asemenea, o consecință directă a efectului toxic al streptococilor asupra sistemului nervos central Cauza edemului este reținerea de sare și apă în organism; - % dintre pacienți dezvoltă sindrom nefrotic De obicei, există simptome specifice - stare de rău, somnolență, durere în abdomen sau spate și febră De asemenea, a fost descris un edem acut al laringelui (în cavitatea subvocală) cu insuficiență respiratorie Stadiul acut se termină de obicei în - săptămâni În ciuda dispariției proteinuriei și a normalizării tensiunii arteriale, microhematuria poate continua timp de - ani Diagnosticare În plus față de eritrocite, în urină pot fi prezente gipsuri de eritrocite, proteine și neutrofile Diluarea sângelui și hemoliza ușoară provoacă anemie ușoară Nivelul componentei complementului C în sânge în stadiul acut al bolii este de obicei redus, dar după - săptămâni se normalizează Diagnosticul trebuie confirmat de prezența unei infecții streptococice O cultură pozitivă a unui tampon de gât poate reflecta un simplu transport al infecției, în timp ce un titru ridicat de anticorpi la antigenul streptococic confirmă o infecție recentă Este important de subliniat faptul că titrul antistreptolizin O, care de obicei crește după faringita streptococică, practic nu crește după infecția cu streptococ cutanat Cel mai bine, acesta din urmă este dovedit de o creștere a titrului de anticorpi la antigenul DNaza B De asemenea, puteți utiliza testul de aglutinare a streptozimelor (Wampole Laboratories, Stamford, CT), care detectează simultan anticorpi la streptolizină O, ADNază B, hialuronidază, streptokinază și NADază Sindromul nefritic acut la un copil cu infecție streptococică recentă și C seric scăzut face ca diagnosticul clinic de glomerulonefrită post-streptococică să fie foarte probabil Cu toate acestea, este important să se excludă LES și exacerbarea glomerulonefritei cronice Biopsia renală este indicată numai în cazuri de insuficiență renală acută, sindrom hefrotic, absență a infecției streptococice sau niveluri normale ale complementului Acest studiu este posibil și dacă hematuria și proteinuria, afectarea funcției renale și/sau nivelul scăzut de SZ persistă mai mult de luni după debutul bolii Glomerulonefrita post-streptococică trebuie să fie distinsă de multe alte cauze de hematurie enumerate în Caseta Glomerulonefrita acută se poate dezvolta și după o infecție stafilococică coagulazo-pozitivă sau coagulazo-negativă, infecție cu Streptococcus pneumoniae și bacterii care se hrănesc cu gram Endocardita bacteriană poate duce, de asemenea, la dezvoltarea glomerulonefritei cu o deficiență a componentelor complementului și insuficiență renală În cele din urmă, unele infecții fungice, rickettzioze și boli virale, în special gripa, pot provoca glomerulonefrită acută Complicații Complicațiile acute ale glomerulonefritei post-streptococice sunt asociate în principal cu hipertensiunea arterială și afectarea funcției renale O creștere a tensiunii arteriale, observată la % dintre pacienți, duce la encefalopatie în % din cazuri Alte complicații posibile includ insuficiența cardiacă, hiperkaliemia, hiperfosfatemia, hipocalcemia, acidoza-convulsii și uremia Prevenirea Antibioterapia sistemică precoce pentru leziunile streptococice ale faringelui sau pielii nu exclude riscul de glomerulo Capitolul jad Membrii familiei pacientului trebuie testați pentru purtarea streptococului -hemolitic din grupul Gutui În cazul rezultatelor pozitive ale culturii, trebuie efectuat un tratament adecvat Tratament Tratamentul trebuie să vizeze eliminarea consecinţelor acute ale insuficienţei renale şi hipertensiunii arteriale (vezi pct ) Pentru prevenirea florei „nefritogene”, se recomandă un curs de zile de terapie sistemică cu penicilină Cu toate acestea, acest lucru nu afectează cursul natural al glomerulonefritei Pentru hipertensiunea arterială se utilizează un set standard de medicamente: restricție de sare, diuretice, blocante ale canalelor de calciu, vasodilatatoare sau inhibitori ECA Prognoza La % dintre copii, glomerulonefrita poststreptococică se termină cu recuperare completă Tratamentul adecvat al insuficienței renale acute, insuficienței cardiace și hipertensiunii arteriale exclude moartea în stadiul acut al bolii În cazuri rare, stadiul acut se termină cu hialinoza glomerulilor și dezvoltarea insuficienței renale cronice Cu toate acestea, cauza celui din urmă este cel mai probabil alte boli, cum ar fi glomerulonefrita mesangiocapilară Recidiva glomerulonefritei poststreptococice este extrem de rară Literatură Clark G, White R H R , Glasgow EF și colab Glomerulonefrita poststreptococică la copii: corelații chnicopatologice și prognostic pe termen lung Pediatr Nephrol ; : Dodge WF, Spargo B EL, Travis L B et al Glomerulonefrita poststreptococică la copii: un studiu prospectiv N Engl J Med ; : - PotterE V, Lipschultz SA, Abidh S et al Urmărirea de până la ani a pacienților cu glomerulonefrită acută poststreptococică din Trinidad N Engl J Med ; : - IK, Re -ke M , Mayer-Eichbe ger D şi colab Progr oza pe termen lung pentru glomerulonefrita endocapilara de tip post-streptococic la copii si adulti Nephron ; : , ALTE INFECȚII CRONICE Glomerulonefrita poate apărea cu diferite boli infecțioase cronice, inclusiv endocardita bacteriană (cauzată de Streptococcus viridans și altele), șunt ventriculoatrial pentru hidrocefalie cu infecție cu Staphylococcus epidermalis, sifilis hepatitic B și C și candidoză Infecțiile parazitare care afectează glomerulii includ malaria, schistosomiaza, leishmanioza, filarioza, echinococoza, tripanosomiaza și toxoplasmoza Datorită virulenței scăzute a agenților patogeni, infecția se desfășoară în mod cronic La o concentrație mare de antigene în sânge, aceștia formează complexe imune care se depun în rinichi și inițiază inflamația glomerulilor Modificările histopatologice seamănă cu glomerulonefrita post-streptococică, membranoasă sau mesangiocapilară Manifestările clinice sunt similare cu cele ale sindromului nefritic sau nefrotic acut Nivelul componentei complementului C din serul sanguin este adesea redus Eliminarea infecției înainte de apariția unei leziuni severe a glomerulilor vindecă de obicei glomerulonefrita Sunt descrise cazuri de progresie până la stadiul terminal al CRF Literatură Chesney RW, O'Regan S , Guyda HJ et al Sindromul de endocrinopatie Candida cu glomerulonefrită membranoproliferativă: Demonstrarea antigenului Candida glomerular Clin Nephrol ; : Hendrickse RG, Adeniyi A Sindromul nefrotic malarial Quartan la copii Kidney Int ; : Hunte W , Al-Ghraoui F, Cohen RJ Sifilisul secundar și sindromul nefrotic J Am Soc Nephrol ; : Johnson RJ, Couser W G Infecție cu hepatită B și boală renală: Considerații clinice, imunopatogene și terapeutice Kidney Int ; : Johnson RJ, Gretch DR, Yamabe H et al Glomerulonefrita membranoproliferativă asociată cu infecția cu virusul hepatitei C N Engl J Med ; : Neugarten J , Baldwin DS Glomerulonefrita în bacterii! endocardita Am J Med ; : Vella J , Carmody M , Campbell E şi colab Glomerulonefrită după șunt ventriculo-atrial QJ Med ; : Walters S , Levin M Boli infectioase si rinichi În: Nefrologie pediatrică, ed a -a / T M Barratt, E D Avner, W E Harmon (eds ) - Baltimore: Lippincott, Williams & Wilkins, - P - Partea XXIX Nefrologie I Capitolul Nefropatie membranoasă (glomerulonefrită) Nefropatia membranoasă, care stă la baza majorității cazurilor de sindrom nefrotic la adulți, este o cauză rară a hematuriei în copilărie Este de obicei o patologie renală izolată, dar poate însoți afecțiuni generale (LES sau purpură trombocitopenică imună cronică), precum și sarcoidoză, neuroblastom, gonadoblastom, tratament cu aur sau penicilamină, sifilis și hepatita B La copii, această nefropatie membranoasă secundară este mai frecvent decât la adulți Este extrem de important să se diagnosticheze aceste boli, deoarece tratamentul lor poate duce la eliminarea leziunilor glomerulare Patomorfologie Microscopia luminoasă relevă o îngroșare difuză a membranei bazale a glomerulilor renali fără o proliferare celulară semnificativă (Fig ) Această îngroșare se datorează probabil producerii unei substanțe asemănătoare membranei de către celulele epiteliale viscerale ca răspuns la depunerea complexelor imune pe partea epitelială a membranei Substanța nou formată în unele zone seamănă cu excrescențe ale membranei imunoflu- Orez , Glomerul renal al unui pacient cu nefropatie membranoasă Îngroșarea difuză a membranei bazale fără proliferare celulară x studiile orescente relevă depozite granulare de IgG și C localizate, așa cum se observă la microscop electronic, pe partea epitelială a membranei bazale Depozitele de IgG, IgA și C se găsesc și de-a lungul membranei bazale a tubilor renali Patogeneza Pe baza studiilor morfologice, nefropatia membranoasă este o boală complexă imună Cu toate acestea, aspectele moleculare ale patogenezei acestei boli la om rămân necunoscute Susceptibilitatea și evoluția nefropatiei membranoase pot depinde de factori genetici Manifestari clinice La copii, boala se manifestă adesea în a doua decadă de viață De obicei există un sindrom nefrotic,! nefropatia membranoasă reprezintă ■ % din cazurile sale în copilărie La Bollypia| pacienții stva au observat microhematurie și uneori macrohematurie Aproximativ % dintre pacienți dezvoltă hipertensiune arterială Nivelul C din serul sanguin rămâne normal, cu excepția pacienților cu LES, la care poate fi redus Diagnosticare Diagnosticul de nefropatie membranoasă poate fi confirmat doar prin biopsie renală, deoarece rezultatele de laborator nu sunt diagnostice Indicația pentru biopsie renală este sindromul nefrotic la un copil (de obicei mai mare de ani) sau hematurie și proteinurie inexplicabile Pacienții cu nefropatie membranoasă prezintă un risc crescut de tromboză a venelor renale Prognoza si tratament Cursul nefropatiei membranoase poate fi diferit, la copiii cu proteinurie asimptomatică scăzută, este posibilă remisiunea spontană Conform observațiilor de urmărire efectuate pe o perioadă de - ani, % dintre pacienți dezvoltă insuficiență renală cronică, iar % păstrează stadiul activ al bolii În cazul sindromului nefrotic, restricția de sare și utilizarea diureticelor sunt cele mai eficiente După cum au arătat studiile efectuate la pacienți adulți (în special cu proteinurie severă sau prelungită, insuficiență renală sau hipertensiune arterială) I terapia imunosupresoare cu prednison în combinație cu clorambucil sau ciclofosfamidă poate încetini progresia patologiei renale Capitolul LITERATURĂ Cattran D C Glomerulonefrita membranoasă idiopatică Kidney Int ; : - Makker S P Glomerulopatia membranoasă În: Pediatric Ne-phroiogy, ed a IV-a / T M Barratt, E D Avner, W E Harmon (eds ) - Baltimore: Lippincott, Williams & Wilkins, - P Muirhead N Managementul nefropatiei membranoase idiopatice: Recomandări bazate pe dovezi Kidney Int ; (Suppl ): S - I capitolul Glomerulonefrită mezangiocapilară (membranoproliferativă) Deteriorarea pe termen lung a glomerulilor, care duce adesea la distrugerea lor și la stadiul final al CRF, se numește glomerulonefrită cronică Cea mai frecventă cauză la copii și adulți tineri este glomerulonefrita mesangiocapilară Patomorfologie și patogeneză Glomerulonefrita mezangiocapilară a fost distinsă ca o formă distinctă de glomerulonefrită cronică pe baza faptului că în majoritatea cazurilor există hipocomplementemie persistentă, uneori cauzată de anticorpi numiți factor C -nefritic, care activează calea alternativă a complementului Conform tabloului histologic, există trei tipuri de glomerulonefrită mesangiocapilară Cel mai adesea se observă tipul I O creștere generalizată a celulelor și matricei mezangiului sporește structura lobulară a glomerulilor (Fig ) Pereții capilarelor glomerulare apar îngroșați și, datorită intruziunii citoplasmei și matricei celulelor mezangiale între celulele endoteliale și membrana bazală, conțin adesea zone de dublare sau clivaj Semilunele Xia pot fi detectate, iar prezența lor în majoritatea glomerulilor este un semn de prognostic nefavorabil Microscopia imunofluorescentă evidențiază SZ și o cantitate mai mică de imunoglobuline în mezangiu și de-a lungul pereților capilarelor periferice (Fig ) Orez , Glomerul renal în glomerulonefrita mesangiocapilară de tip I Creșterea lobulației glomerulare, mărirea generalizată a celulelor mezangiale și a matricei și scindarea peretelui capilar glomerular (inserție) x (Jut Y „MichaelA F Idiopathic membranoproliferative glomerulonephritis Courtesy of Annual Review of ,/edicine, voi © Annual Reviev/s, Inc ) Orez , Microscopia prin imunofluorescență a glomerulului renal în glomerulonefrita mesangiocapilară de tip I Depozite granulare de C de-a lungul membranei bazale glomerulare și în mezangiu (Kit Y , MichaelA F Idiopathic membranoprolifeiative glomerulonephritis Courtesy of Annual Review of Medicine, voi © Annual Reviews, Inc ) Microscopia directă confirmă prezența unor depozite asemănătoare complexului imun în regiunea mezangiu și subendotelială În boala de tip II, modificările mezangiale sunt mai puțin pronunțate Depozitele de substanță densă în electroni în peretele capilar sunt neuniforme Partea XXIX Nefrologie Despicarea membranei bazale este rară, dar semilunele sunt frecvente La microscopia electronică, depozitele arată ca niște îngroșări ale membranei bazale în afara plăcii dense Aceleași depozite se găsesc în capsula lui Bowman, mezangiu și pe membrana bazală a tubilor De-a lungul marginilor depozitelor de materie densa, colorarea imunofluorescenta releva C si o cantitate minima de imunoglobuline În glomerulonefrita mesangiocapilară de tip III, modificările detectate prin microscopia luminoasă și imunofluorescență seamănă cu cele de tip I Microscopia electronică evidențiază depuneri continue în stratul subepitelial și subendotelial, în combinație cu distrugerea și stratificarea plăcii dense a membranei bazale Manifestari clinice Glomerulonefrita mezangiocapilară se dezvoltă cel mai adesea la copiii mai mari de ani, majoritatea sub formă de sindrom nefrotic, uneori nefritic cu macrohematurie sau microhematurie și proteinurie asimptomatică Funcția rinichilor nu este întotdeauna afectată TA este de obicei crescută Nivelul componentului complement C în ser poate fi redus Diagnostic și diagnostic diferențial Diagnosticul de glomerulonefrită mesangiocapilară se stabilește pe baza studiilor de biopsie renală Indicațiile pentru biopsie includ sindromul nefrotic la un copil mai în vârstă de ani, proteinurie semnificativă cu microhematurie sau hipocomplementemia la un copil cu nefrită acută care durează mai mult de săptămâni Hematuria macroscopică, un nivel scăzut de SZ și o creștere a titrului de anticorpi antistreptococici pot fi observate atât în glomerulonefrita mesangiocapilară, cât și poststreptococică Cu toate acestea, în acest ultim caz, starea pacienților după luni după debut, se ameliorează dramatic, în timp ce cu glomerulonefrita mesangiocapilară persistă sindromul nefritic, proteinuria și hipocomplementemia, ceea ce este o indicație pentru biopsie renală Prognoza si tratament Deși în unele cazuri există o recuperare completă, aproximativ % dintre pacienți dezvoltă insuficiență renală în stadiu terminal la ani de la debutul bolii Prognosticul depinde de tipul histologic de mesangioca glomerulonefrita pilară, fiind cea mai puțin favorabilă în boala de tip II Recurența glomerulonefritei mesangiocapilare într-un rinichi transplantat se observă la aproximativ % dintre pacienții cu boală de tip I și la aproape % din tipul II, ceea ce indică natura sistemică a acestei patologii Terapia specifică nu a fost dezvoltată, deși în multe cazuri tratamentul de lungă durată cu prednison (conform regimului „din două zile”) a stabilizat evoluția clinică a bolii LITERATURĂ ' Bergstein JM, Andreoli S R Răspunsul de tip I de glomeruloneph itis membranq-prohferative la apoi terapia cu metilpred-nisolon și prednison de zi alternativă Pediatr Nephrol ; : McEnery P T Glomerulonefrita membranoproliferativă: Experiența Cincinnati - supraviețuirea renală cumulată din până în J Pediatr ; S Tarshish P BemsteinJ , TobinJ N şi colab Tratamentul glomerulonefritei mesan-giocapilare cu prednison de zile alternative - un raport al Studiului Internațional al Bolilor de Rini la Copii Pediatr Nephrol ; Capitolul Glomerulonefrita lupică LES se caracterizează prin febră, scădere în greutate, erupții cutanate, tulburări hematologice, artrită și leziuni ale inimii, plămânilor, SNC și rinichilor Manifestările extrarenale ale LES au fost luate în considerare în v , cap Afectarea rinichilor este una dintre cele mai frecvente și uneori singura manifestare la copii Patogenie și patomorfologie Studiile la șoareci ale anumitor tulpini și la oameni indică faptul că manifestările clinice ale LES se datorează formării complexelor imune, apar modificări atât în limfocitele B cât și în limfocitele T Clasificarea OMS a nefritei lupice se bazează pe date de la microscopia luminoasă, imunofluorescență și electronică Conform acestei clasificări, nu există modificări histologice la rinichi în nefrita de clasa I Pentru nefrita de clasa II (lupus mezangial) Capitolul nefrită nocturnă) în mezangiu al glomerulilor renali se găsesc depozite de imunoglobuline și componente ale complementului, la microscopie luminoasă - hiperplazie ușoară (clasa PA) sau moderată a celulelor mezangiale și extindere a matricei (clasa PV) În nefrita de clasa a III-a (glomerulonefrita focală segmentară), depozitele se găsesc în mezangiu a aproape tuturor glomerulilor, precum și în stratul subendotelial (între celulele endoteliale și membrana bazală) Pe lângă proliferarea focală și segmentară a celulelor mezangiale, glomerulii individuali prezintă necroză a peretelui capilar, formarea semilună și scleroză Cea mai severă nefrită de clasă IV (nefrită lupică proliferativă difuză) este mai frecventă Depozite masive mezangiale și subendoteliale de imunoglobuline și complement sunt prezente în toți glomerulii La microscopie ușoară în toți tubulii hiperplazie de mezangiu Datorită depozitelor subendoteliale, peretele capilar se îngroașă, dobândind un aspect buclat; Necroza, formarea semilunii și cicatricile sunt adesea găsite Nefrita de clasa V (nefrita lupică membranoasă) este cea mai rară formă de nefrită, asemănătoare histologic cu glomerulonefrita membranoasă idiopatică, cu singura excepție fiind hiperplazia mezangială ușoară până la moderată Foarte des, o formă de glomerulonefrită lupică trece într-o altă formă, mai severă, mai ales la pacienții cu tratament inadecvat Manifestari clinice LES este mai frecvent la fetele adolescente Semnele clinice de afectare a rinichilor sunt prezente în - % din cazuri În cazurile ușoare de glomerulonefrită lupică (toate formele din clasa II și unele din clasa III), se observă hematurie fără afectare a funcției renale și proteinurie, neatingând g/zi La unii pacienți cu nefrită de clasa III și la toți pacienții cu nefrită de clasa IV, hematuria și proteinuria sunt însoțite de afectarea funcției renale - sindrom nefrotic sau insuficiență renală acută În cazuri rare de glomerulonefrită proliferativă a pantofilor, analiza urinei nu evidențiază nicio modificare, pacienții cu nefrită de clasa V au de obicei un sindrom nefrotic Diagnosticare Diagnosticul de LES este sugerat de detectarea anticorpilor antinucleari în sânge și este confirmat de reacția anticorpilor cu ADN-ul nativ dublu catenar La majoritatea pacienților aflați în stadiul activ al bolii, conținutul componentelor complementului C și C este redus în serul sanguin Având în vedere lipsa unei corelații clare între manifestările clinice ale bolii și severitatea insuficienței renale, la toți pacienții cu LES trebuie efectuată o biopsie renală Datele biopsiei ajută la alegerea metodei de terapie imunosupresoare Tratament Pacienții cu LES trebuie supravegheați de către specialiști în centrele medicale în care este posibil să se acorde asistență medicală și psihologică nu numai pacienților, ci și membrilor familiei acestora Scopul terapiei imunosupresoare în glomerulonefrita lupică este realizarea remisiunii clinice și serologice (normalizarea titrului de anticorpi la ADN și a nivelului de C și C în serul sanguin) Tuturor pacienților li se prescrie inițial prednison în doză de - mg/kg/zi (de - ori) După - săptămâni după obţinerea remisiunii serologice, dozele se reduc treptat În formele mai severe de nefrită (clasele III și IV), riscul de progresie a patologiei renale poate fi redus cu un curs de luni de perfuzie intravenoasă cu ciclofosfamidă în doză de - mg/m , urmată de introducerea acesteia la fiecare luni timp de , - ani La pacienţii cu nefrită lupică clasa I sau II, în locul corticosteroizilor se poate folosi azatioprină în doză unică zilnică de , - , mg/kg Există, de asemenea, rapoarte privind eficacitatea preparatelor cu acid micofenolic în formele ușoare de glomerulonefrită lupică Prognoza Terapia imunosupresoare activă îmbunătățește dramatic prognosticul la copiii cu LES În % din cazuri, în decurs de ani de la diagnosticarea glomerulonefritei lupice, pacienții se pot descurca fără dializă Riscul de progresie a bolii până la stadiul final al CRF este deosebit de mare la pacienții cu nevrita lupică proliferativă difuză (clasa IV) Temerile cu privire la efectele secundare ale terapiei imunosupresoare cronice și reapariția bolii persistă de-a lungul vieții Sunt necesare măsuri speciale pentru a reduce riscul de osteoporoză, obezitate, hipertensiune arterială și diabet zaharat, Partea XXIX Nefrologie ameninţată de terapia cu steroizi La pacienții care primesc în total mai mult de g de ciclofosfamidă, există riscul de a dezvolta tumori maligne sau insomnie LITERATURĂ Austin H A III, Boumpas D T , Vaughan E M și colab Predicția rezultatelor renale în nefrita lupică severă - Contribuții ale datelor clinice și histologice Kidney Int ; : Bagi N , Moazaini S , Singh A et al Nefrita lupică la copii: un studiu longitudinal al factorilor de prognostic și al terapiei J Am Soc Nephrol ; - Cameror J Si Lupus nefrita J Am Soc Nephrol ; : Illei GG, Austin HA, Crane M et al Terapia combinată cu ciclofosfamidă puise plus metilpred-nisolon puise îmbunătățește rezultatul renal pe termen lung fără a adăuga toxicitate la pacienții cu nefrită lupică Ann Intern Med ; : - NiaudetP Tratamentul nefritei lupice la copii Pediatr Nephrol ; : - Capitolul Nefrită cu vasculită hemoragică (boala Schonlein-Henoch) Boala Henoch-Schonlein, numită și purpură anafilactoidă, este o leziune a vaselor mici cu erupție hemoragică, artrită, dureri abdominale și glomerulonefrită (vezi Vol , p ) La rinichi se intalnesc aceleasi modificari ca si in nefropatia IgA, dar exista si tulburari sistemice Patomorfologie și patogeneză Modificările glomerulilor, tubulilor și țesutului interstițial, vizibile cu lumină, imunofluorescentă și microscopie electronică, practic nu diferă de cele la pacienții cu nefropatie IgA Cu toate acestea, în vasculita hemoragică, semilunele se formează mai frecvent și sunt mai extinse Patogenia vasculitei hemoragice rămâne neclară, dar depunerea imunului polimeric care conține IgAl complexe în capilarele pielii, intestinelor și glomerulilor renali Manifestări clinice și studii de laborator Simptomele și semnele vasculitei hemoragice apar de obicei după - săptămâni după infectarea căilor respiratorii superioare (vezi t , p ) Valoarea diagnostică are o combinație de semne clinice În - % din cazuri se observă hematurie macroscopică, dar sunt posibile și microhematurie izolată, hematurie cu proteinurie, sindrom nefritic sau nefrotic acut și insuficiență renală Manifestările renale pot apărea chiar și după săptămâni după apariţia primelor simptome ale bolii In cazuri rare, apare ureterita cu dureri de spate si colici renale, cel mai frecvent la copiii sub ani, deseori duce la stenoza ureterala si hidronefroza, care necesita interventie chirurgicala Prognoza si tratament Prognosticul nefritei cu vasculită hemoragică este în general favorabil, mai ales cu microhematurie izolată Riscul global de IRC este de - %; este cel mai mare în sindroamele nefritice și nefrotice Nu există dovezi de încredere pentru eficacitatea terapeutică a corticosteroizilor, agenților citotoxici sau anticoagulantelor Cu toate acestea, datele retrospective sugerează un efect pozitiv al dozelor mari de corticosteroizi și ciclofosfamidă sau azatioprină la pacienții cu glomerulonefrită extracapilară necrozantă sau proteinurie severă Dipiridamolul și/sau heparina/warfarina pot da un efect suplimentar Deși unele dovezi sugerează că nefrita poate fi prevenită cu un curs scurt de prednison în doză mică, nu este clar dacă un astfel de tratament reduce riscul de insuficiență renală severă Amigdalectomia nu pare să afecteze cursul nefritei în vasculita hemoragică LITERATURĂ Foster BJ, Bemerd C , Drummond K et al Terapie eficientă pentru nefrita severă a purpurei Henoch-Schonlein •" I prednison and azathioprine: A clinical and pathology study J Pediatr ; : - Capitolul Niaudet R, Habib R Terapia prin metilprednisolon în tratamentul formelor severe de nefrită purpură Henoch-Schonlein Pediatr Nephrol ; : - EaiA , Nast C , AdlerS Nefrita purpură Henoch-Schonlein J Am Soc Nephrol ; : - Capitolul Glomerulonefrită rapid progresivă (extracapilară necrozantă) Rapid progresivă numită mai multe forme de glomerulonefrită, o caracteristică comună a căreia este prezența semilunelor în mulți glomeruli renali În majoritatea acestor forme, stadiul terminal al insuficienței renale cronice se dezvoltă rapid Clasificare Se observă semilune în mai multe tipuri de glomerulonefrite cauzate de: ) complexe imune (post-streptococice, lupus, mesangiocapilar, boala Shenlein-Genoch și nefropatia IgA); ) anticorpi la membrana bazală a glomerulilor renali (sindromul Goodpasture); ) anticorpi la citoplasma neutrofilelor (poliarterita nodoasă și granulomatoza Wegener) Cu toate acestea, pe lângă semilune, fiecare dintre ele se caracterizează prin propriile caracteristici histologice în microscopia luminoasă, imunofluorescentă și electronică, care, în combinație cu manifestările clinice și datele de laborator, fac posibilă diagnosticarea unei anumite boli Dacă sunt excluse toate formele cunoscute de glomerulonefrită, diagnosticați glomerulonefrita idiopatică rapid progresivă Patomorfologie și patogeneză Semilunele se găsesc în interiorul capsulei Bowman și sunt compuse din celule epiteliale ale capsulei proliferante, fibrină, o substanță asemănătoare membranei bazale și macrofage (Fig ) Se crede că semilunele se formează datorită depunerii de fibrină în spațiul Bowman în timpul necrozei sau rupturii peretelui capilarelor glomerulare În multe cazuri, în peretele capilar sunt vizibile depozite de complexe imune sau depozite liniare de anticorpi IgG Orez , Microscopia cu lumină a unei biopsii de rinichi la un copil cu vasculită hemoragică arată semilunele care înconjoară glomerulul, хі pe membrana bazală a glomerulilor În glomerulonefrita cauzată de anticorpi la citoplasma neutrofilelor, imunofluorescența și microscopia electronică, de regulă, nu detectează leziuni imune Nivelul componentei complementului C rămâne normal Manifestari clinice Majoritatea pacienților dezvoltă insuficiență renală acută cu sindrom nefritic sau nefrotic În câteva săptămâni sau luni, boala progresează la stadiul terminal al insuficienței renale cronice Diagnostic și diagnostic diferențial Pentru a diagnostica unul sau altul tip de glomerulonefrită, se efectuează studii serologice pentru a determina titrurile de anticorpi antinucleari și anti-DNaza B, precum și nivelul componentei complementului C Pentru formele atât de rare de vasculită, cum ar fi granulomatoza Wegener și poliarterita nodoasă, sunt caracteristici anticorpi la antigenii citoplasmatici ai neutrofilelor - mieloperoxidaza sau ezrin proteinaza Diagnosticul este confirmat de o biopsie renală Prognoza si tratament Glomerulonefrita poststreptococică rapid progresivă la copii se rezolvă de obicei spontan În LES, nefropatia IgA și vasculita hemoragică, terapia cu corticosteroizi în combinație cu ciclofosfamidă este adesea excelentă În alte tipuri de glomerulonefrită acut progresivă, tratamentul este mai puțin eficient, iar după - ani apare de obicei insuficiența renală în stadiu terminal Cu toate acestea, terapia cu puls cu metilprednisolon Partea XXIX Nefrologie in combinatie cu ciclofosfamida, poate incetini procesul patologic la rinichi, in special cu granulomatoza Wegener În unele cazuri, plasmafereza sau limfocitafereza ajută LITERATURĂ Furuta T , Hotta O , Yusa N et al Limfocitafereza pentru a trata rapid progresiv glomerulonefrita: o comparație randomizată cu tratamentul cu puls cu steroizi Lancet ; : Hattori M, Kurayama H , Koitabashi Y Glomerulonefrita asociată cu autoantbody citoplasmatic antineutrofil la copii J Am Soc Nephrol ; : - SavageJ , Davies D, Falk RJ et al Anticorpi citoplasmatici antineutrofili și boli asociate: o revizuire a caracteristicilor clinice și de laborator Kidney Int ; : - Valentini RP, Smoyer IV Sedman AB și colab Rezultatul autoanticorpilor citoplasmatici antineutrofile-glomerulonefrită pozitivă și vasculită la copii: O experiență cu un singur centru J Pediatr ; : von Vigier RO, Trummler SA, Lawc-End R et al Sindromul renal pulmonar în copilărie: Un raport de douăzeci și unu de cazuri și o trecere în revistă a literaturii Pediatr Pulmonol ; : - I Capitolul boala lui Goodpasture Boala Goodpasture se caracterizează prin hemoragie pulmonară și glomerulonefrită Boala este asociată cu producerea de anticorpi, adesea direcționați împotriva epitopilor specifici de colagen de tip IV din membrana bazală a alveolelor pulmonare și glomeruli renali Motivul este necunoscut Boala Goodpasture trebuie distinsă de sindromul Goodpasture, în care hemoragia pulmonară și glomerulonefrita se datorează diferitelor tulburări sistemice, inclusiv lupus eritematos sistemic, vasculită hemoragică, poliarterita nodoză și granulomatoza Wegener La unii pacienți, nefrita cu anticorpi antiglomerulare membrana bazală se dezvoltă în absența hemoragiei pulmonare și este o formă de glomerulonefrită rapid progresivă Patomorfologie Modificările în microscopia cu lumină în majoritatea cazurilor seamănă cu Orez , Microgramele imunoluminiscente arată depuneri liniare continue de-a lungul membranei bazale a glomerulului colorație pentru IgG (un model caracteristic al bolilor asociate cu anticorpi la membrana bazală a glomerulilor renali) x glomerulonefrită rapid progresivă Microscopia imunofluorescentă evidențiază depozite liniare de IgG de-a lungul membranei bazale a glomerulilor (Fig ) Manifestari clinice Boala lui Goodpasture este rară în copilărie Hemoptizia apare de obicei din cauza hemoragiei pulmonare, care poate pune viața în pericol Leziunile renale se manifestă prin sindrom nefritic acut cu hematurie, proteinurie și creșterea tensiunii arteriale și progresează pe parcursul mai multor zile sau săptămâni Nivelul componentei complementului C din serul sanguin rămâne normal Diagnosticare Biopsia de rinichi sugerează boala Goodpasture Prezența în ser a anticorpilor la nivelul membranei bazale a glomerulilor renali confirmă diagnosticul și exclude alte boli însoțite de sindromul Goodpasture Prognoza si tratament Pacienții care supraviețuiesc sângerării pulmonare dezvoltă de obicei BRC în stadiu terminal Terapia cu puls cu metilprednisolon în combinație cu ciclofosfamidă și plasmafereză crește supraviețuirea și ajută la eliminarea patologiei renale LITERATURA D Bolton W K Sindromul lui Goodpasture: Kidney Int ; : Capitolul U^nnarsson A , Helhnark T , WieslanderJ Proprietăți moleculare-I legături ale epitopului Goodpasture J Biol Chem ; : L - IgoyJ B „TumerN , Rees AJ et al Rezultatul pe termen lung al bolii cu anticorpi anti-membrană bazală glomerulară tratată cu schimb de plasmă și imunosipresie Ann Intern Med ; : - McCarthy LJ, Cotton J , Damelson C et al Sindromul Goodpasture t în copilărie: Tratament cu plasmafereză și imunosupresie J Clin Apher ; : I Capitolul Sindromul hemolitic uremic Sindromul hemolitic-uremic este cea mai frecventă cauză de insuficiență renală acută la copiii mici și se caracterizează prin anemie hemolitică microaniopatică, trombocitopenie și uremie Acest sindrom este asemănător purpurei trombotice trombocitopenice, dar aceasta din urmă se observă de obicei la femeile tinere, recidivă, însoțită de febră, tulburări severe ale SNC și trombocitopenie Etiologie În țările în curs de dezvoltare, SHU în % din cazuri este precedată de enterită acută cu diaree cauzată de o tulpină de Escherichia coli (serotip :H ), care produce o verotoxină apropiată de citotoxina Shigella dysenteriae Acest microb se găsește în tractul gastrointestinal al animalelor și pătrunde în corpul uman cu carne insuficient gătită și lapte nepasteurizat Au fost observate focare în urma consumului de băuturi contaminate sau scăldării în apă contaminată Verotoxina este absorbită în intestin și dăunează celulelor endoteliale Mai rar, HUS se dezvoltă cu alte infecții bacteriene (Shigella, Salmonella, Campy-lobacter, Streptococcus pneumoniae, Bartonella) și virale (virusuri Coxsackie, virusuri ECHO, virusuri gripale și varicelei, HIV, Epstein-Barr), precum și atunci când se utilizează oral contraceptive, mitomicină, ciclosporină și copolimer piran care induce interferon O afecțiune similară se observă cu LES, hipertensiune arterială malignă, preeclampsie, insuficiență renală postpartum și nefrită prin radiații Există rapoarte despre cazurile familiale ale bolii, dar rolul factorilor genetici rămâne neclar Patomorfologie Modificările inițiale ale glomerulilor se reduc la îngroșarea pereților capilarelor, îngustarea lumenului acestora și creșterea mezangiului Microscopia electronică arată că aceste modificări se datorează depunerii granulare a unei substanțe amorfe de origine necunoscută în stratul subendotelial și între capilare Trombii de fibrină se găsesc chiar în capilare și arteriole, ceea ce poate duce la necroza cortexului renal La unii glomeruli, modificările progresează până la scleroză parțială sau completă, în timp ce altele se atrofiază din cauza ischemiei În arterele și arteriolele mici afectate are loc proliferarea concentrică a intimei, înfundarea vaselor Patogeneza Deteriorarea celulelor endoteliale joacă un rol major în patogeneza sindromului Deteriorarea endoteliului capilarelor și arteriolelor renale duce la formarea de trombi separati Coagularea intravasculară diseminată este rară Deteriorarea mecanică a eritrocitelor în timpul trecerii lor prin secțiunile înguste ale vasului provoacă anemie microangiopatică Trombocitopenia se bazează pe aderența intrarenală sau deteriorarea trombocitelor Ficatul și splina elimină globulele roșii deteriorate și trombocitele din fluxul sanguin Episoadele de HUS fără diaree și cazurile familiale individuale se pot datora absenței unui factor din plasmă care stimulează producția de prostaciclină de către endoteliu, care dilată vasele de sânge și previne formarea cheagurilor de sânge O scădere a nivelului de trombomodulină, activator tisular de plasminogen (alteplază) și molecule asemănătoare heparinei care activează antitrombina III, dimpotrivă, contribuie la formarea cheagurilor de sânge în acest sindrom În plus, chiar înainte de dezvoltarea patologiei renale, nivelurile serice ale unor astfel de procoagulante precum factorul de activare a trombocitelor, fragmentele de protrombină și , antigenul activator de plasminogen tisular, complexul activator de țesut-inhibitor de plasminogen (TAP- ), factorul von Willebrand, D- dimeri și tromboxanul A , care pot fi cauza formării trombilor Manifestari clinice HUS se dezvoltă cel mai adesea la copiii sub ani Către el Partea XXIX Nefrologie de obicei precedată de gastroenterită (cu febră, vărsături, dureri abdominale și diaree cu sânge) și, mai rar, o infecție a tractului respirator superior La - zile după aceste boli, copilul dezvoltă brusc paloare, lacrimi, slăbiciune, somnolență și oligurie La examinare, pot fi detectate deshidratare, edem, peteșii, hepatosplenomegalie și iritabilitate Diagnostic și diagnostic diferențial HUS este indicată de semne de anemie hemolitică microangiopatică, trombocitopenie și insuficiență renală acută Nivelul hemoglobinei este de obicei de - g/l Într-un frotiu de sânge, eritrocite și acantocite în formă de coif și fragmentate (vezi v , cap ) Conținutul de hemoglobină în plasmă este crescut, iar haptoglobina este redusă Numărul de reticulocite este moderat crescut, testul Coombs este negativ Numărul de leucocite poate ajunge la în µl Peste % dintre pacienți au trombocitopenie ( - /µl) Modificările în urină sunt surprinzător de mici și se ridică la o mică microhematurie și proteinurie APTT și PT sunt de obicei normale Studiile de coagulare a sângelui sunt mai probabil să detecteze deficitul de vitamina K decât DIC Insuficiența renală acută care necesită dializă nu este observată în toate cazurile La radiografie cu bariu - spasm al colonului și defecte tranzitorii de umplere, uneori stricturi intestinale HUS trebuie suspectat în toate cazurile de insuficiență renală acută bruscă Istoricul tipic, prezentarea clinică și constatările de laborator susțin acest diagnostic la majoritatea pacienților Alte cauze de insuficiență renală acută, în special cele asociate cu anemie hemolitică microangiopatică (de exemplu, LES și hipertensiune arterială malignă), trebuie excluse Biopsia renală este indicată doar în cazuri rare Tromboza venoasă renală bilaterală poate fi dificil de diferențiat de HUS (vezi pct ) Ambele boli pot fi precedate de tulburări gastrointestinale cu deshidratare, paloare, anemie hemolitică microangiopatică, trombocitopenie și insuficiență renală acută Tromboza venelor renale este indicată prin mărirea semnificativă a rinichilor și absența fluxului sanguin prin venele renale la ecografie Doppler Complicații Complicațiile includ anemie, acidoză, hiperkaliemie, extinderea volumului intravascular, insuficiență cardiacă, hipertensiune arterială și uremie Afecțiunile SNC, GI, cardiace și ale mușchilor scheletici pot pune viața în pericol Tulburările SNC datorate infarctului ganglionilor bazali și cortexului cerebral se manifestă prin iritabilitate, convulsii, orbire corticală și comă Tulburările gastrointestinale includ colita, perforația intestinală, invaginația și hepatita Necroza focală a pancreasului poate provoca o toleranță redusă la glucoză, diabet zaharat de tip și creșterea activității lipazei Când inima este afectată, se observă pericardită, disfuncție miocardică și aritmii Complicațiile mai rare sunt necroza pielii, parotita, disfuncția suprarenală și rabdomioliza Prognoza si tratament În ultimii de ani, datorită gestionării atente a echilibrului fluidelor și electroliților, a tensiunii arteriale și a nutriției, precum și a inițierii precoce a dializei, mortalitatea a fost redusă de la aproape % la mai puțin de % În enterita acută (cauzată probabil de tulpina E coli :H ), antibioticele nu trebuie utilizate, deoarece cresc riscul de HUS Eficacitatea terapiei anticoagulante, precum și a plasmaferezei în perioada prodromală cu diaree, nu a fost dovedită în aceste cazuri Cu toate acestea, în absența diareei anterioare sau la copiii cu boală severă a SNC, plasmafereza sau administrarea de plasmă proaspătă congelată poate fi de ajutor Ele nu trebuie utilizate în SHU cauzate de Streptococcus pneumoniae, deoarece pot exacerba cursul bolii Dializa peritoneală elimină încălcările metabolismului apei și electroliților, vă permite să normalizați volumul intravascular și creează posibilitatea unei nutriții îmbunătățite De asemenea, contribuie la dizolvarea trombilor vasculari, deoarece elimină inhibitorii endogeni ai acestui proces din sânge Conform datelor preliminare, administrarea prodromală de zile a unui adsorbant care leagă toxina Shigella dy$' enteriae (Synsorb-PK) în lumenul intestinal reduce riscul de HUS la copii Cu toate acestea, rezultatele finale ale acestui studiu nu au fost publicate Inhibitorii sintetici ai toxinei sunt investigați in vitro, precum și bacteriile modificate genetic! Capitolul capabil să neutralizeze cantități mari din această toxină Cu tratamentul intensiv al insuficienței renale acute, mai mult de % dintre pacienți supraviețuiesc fazei acute a HU C cu diaree în perioada prodromală Stadiul terminal al insuficienței renale cronice se dezvoltă în aproximativ % din astfel de cazuri Pacienții supraviețuitori au nevoie de o urmărire atentă și pe termen lung, deoarece complicațiile (hipertensiune arterială, insuficiență renală cronică și proteinurie) pot apărea chiar și după de ani În unele cazuri, se efectuează transplantul de rinichi, deși nu este exclusă o reapariție a bolii, în special la acei pacienți care au dezvoltat HUS fără o perioadă prodromală cu diaree LITERATURĂ Banatvala N , Griffin R M , Gree ie K D et al Studiul național prospectiv privind sindromul hemolitic-uremic al Statelor Unite: constatări microbiologice, serologice, clinice și epidemiologice J Infect Dis ; : Brandt J P, Fouse, L S , Watkins S L et al Escherichia coli : Sindrom hemolitic-uremic asociat H după ingestia de hamburgeri contaminați J Pediatr ; : Cabrera GR, FortenberryJ D , Warshaw BL și colab Sindrom hemolitic-uremic asociat cu infecția invazivă Strep-tococcus pneumopiae Pediatrie ; : Chandler L , Jelacic S , Boster DR și colab Anomalii protrombotice precedând sindromul hemolitico-uremic N Engi J Med ; , - Kitov P I SadowskiJ M, Mulvey G şi colab Toxinele asemănătoare Shiga sunt neutralizate de carbohidrați multivalenți adaptați Natura ; : - Foton A IV , Morona R , Paton J C Un nou agent biologic pentru tratamentul infecției cu Escherichia coli toxigenă Shiga și dizenteriei la om Nat Med ; : - SafdarN Scrd A , Gcgnor RE et al Risc de sindrom hemolitic uremie după tratamentul antibiotic al Escherichia coli :H ententis O meta-analiză JAMA ; - Siegler RL Sindromul hemolitic-uremic Pediatric Clin North Am ; : sPizzirri F D' Rahman RC, Bibiloni N et al Sindromul hemolitic-uremic al copilăriei în Argentina Urmărire pe termen lung și caracteristici de prognostic Pediatr Nephrol ; H: W°ng CS, Jelacic S , Habeeb RL și colab Riscul sindromului hemolitic-uremic după tratamentul cu antibiotice al infecțiilor cu Escherichia coli :H N Engl J Med ; : - Capitolul Hematurie prin leziuni ale tractului urinar superior Nefrită interstițială (vezi cap ) Nefropatie toxică (vezi capitolul ) Necroza cortexului rinichilor (vezi cap ) Pielonefrita (vezi cap ) Nefrocalcinoza (vezi cap ) , ANOMALII VASCULARE Rareori, hematuria este cauzată de hemangioame, angiomioame și malformații arteriovenoase ale rinichilor și ale tractului urinar inferior De obicei se manifestă prin hematurie macroscopică și prezența cheagurilor de sânge în urină și pot fi însoțite de colici renale Diagnosticul necesită angiografie Sângerarea unilaterală din venele varicoase ale ureterului stâng (cu compresia venei renale stângi între aortă și artera mezenterică superioară) se numește sindrom de compresie aorto-mezenterică a venei renale stângi Acest sindrom se caracterizează prin microhematurie persistentă, care poate fi însoțită de proteinurie, durere în abdomenul inferior și regiunea lombară și hipotensiune ortostatică Diagnosticul este confirmat prin ecografie Doppler, CT sau RMN Literatură Takemura T , Iwasa H , Yamamoto S et al Caracteristici clinice și radiologice la patru adolescenți cu sindrom de spărgător de nuci Pediatr Nephrol ; : - , TROMBOZA VENELOR RENALE Epidemiologie La nou-născuți și sugari, tromboza venoasă renală însoțește de obicei asfixia, deshidratarea, șocurile și sepsisul, sau în cazul diabetului matern; la o vârstă mai înaintată - sindrom nefrotic, boală cardiacă cianotică, hipercoagulabilitate congenitală sau apare după studii angiografice cu substanțe de contrast Partea XXIX Nefrologie Patogeneza Tromboza începe în patul venos intrarenal și se poate răspândi în venele renale principale și chiar în vena cavă inferioară Se bazează pe deteriorarea celulelor endoteliale prin hipoxie, endotoxină sau agenți de contrast De asemenea, pot juca un rol patogenetic: ) hipercoagulabilitatea în sindromul lefrotic sau asociată cu o mutație ereditară (factor V Leiden); ) hipovolemie și scăderea fluxului sanguin în șoc septic, deshidratare sau sindrom nefrotic; ) agregarea intravasculară a eritrocitelor în policitemie Manifestari clinice Tromboza venelor renale este de obicei indicată prin hematurie macroscopică bruscă și apariția unei mase unilaterale sau bilaterale în abdomenul lateral De asemenea, pot apărea microhematurie, dureri de spate, creșterea tensiunii arteriale sau oligurie Tromboza este de obicei unilaterală În cazul trombozei bilaterale, apare insuficiență renală acută Diagnosticare H? tromboza venei renale indică apariția hematuriei și a formațiunilor ocupatoare de spațiu în secțiunile laterale ale abdomenului în prezența factorilor clinici predispozanți Majoritatea pacienților prezintă, de asemenea, anemie hemolitică microangiopatică și trombocitopenie Cu ultrasunete, rinichii (rinichii) sunt măriți semnificativ, iar un studiu cu radionuclizi relevă o scădere sau absența funcției sale Diagnosticul este confirmat de datele Doppler ale fluxului sanguin în vena cavă inferioară și venele renale Pentru a evita deteriorarea ulterioară a vaselor, nu trebuie administrate substanțe de contrast Diagnostic diferentiat Tromboza venelor renale trebuie distinsă de alte cauze de hematurie însoțită de anemie hemolitică microangiopatică sau de mărire a rinichilor, cum ar fi HUS, hidronefroza, boala polichistică de rinichi, tumora Wilms, abcesul sau hematomul Tratament Măsurile de susținere se reduc la normalizarea metabolismului apei și electroliților și la tratamentul insuficienței renale acute Eficacitatea terapiei anticoagulante sau a agenților trombolitici (streptokinaza, urokinaza și activatorul de plasminogen tisular recombinant) rămâne controversată În cazul trombozei venei cave inferioare poate fi indicată intervenția chirurgicală La copiii cu hipertensiune arterială ny hipertensiune arterială, care nu este supusă terapiei antihipertensive, uneori trebuie să recurgeți la nephrek pentru a mea Prognoza În ultimii de ani, mortalitatea perinatală prin tromboză venoasă renală a scăzut semnificativ Cu toate acestea, adesea duce la atrofie renală parțială sau completă cu insuficiență renală, disfuncție tubulară și hipertensiune arterială Aceste complicații nu sunt neobișnuite la copiii mai mari, deși în cazurile de sindrom nefrotic sau de boală cardiacă cianotică, funcția rinichilor poate fi de obicei restaurată Literatură Bokenkamp A , von Kries R , Nowak-Gottl U și colab Tromboza venoasă renală neonatală în Germania între și : Epidemiologie, tratament și rezultat Eur J Pediatr ; : - Mocan H , Beattie TJ, M'irphy A V Tromboza venoasă renală în copilărie: urmărire pe termen lung Pediatr Nephrol ; : Ricci MA, Lloyd DA Tromboza venoasă renală la sugari și copii Arch Surg ; : Streif Wi, Andreii' ME Evenimente tromboembolice venoase la copii Diagnostic și management Hematol Oncol Clin North Am ; : - , IDIOPATIC HIPERCALCIURIE I Această boală, moștenită ca trăsătură autozomal dominantă, se poate prezenta cu hematurie macroscopică recurentă, microhematurie-disurie persistentă sau dureri abdominale fără formare de calcul urinar Cauzele hipercalciuriei sunt afecțiuni însoțite de hipercalcemie (hiperparatiroidism, intoxicație cu vitamina D, imobilizare și sarcoidoză) În plus, hipercalciuria poate apărea cu sindromul Cushing, terapia cu corticosteroizi, disfuncția tubulară secundară în sindromul Fanhoni (de exemplu, boala Wilson, sindromul oculocorbital-renal), sindromul Williams, acidoza renală tubulară distală sau sindromul Bartter În sfârșit, hipercalciuria este observată la pacienții cu boala Dent (forma de nefrolitiază X-linked în rahitismul hipofosfatemic) Deși se crede că hematuria și disuria se datorează formării de microcristale și Capitolul iritația tractului urinar, mecanismul exact al acestor manifestări rămâne necunoscut Diagnosticul de hipercalciurie este confirmat de excreția zilnică de calciu în urină, depășind mg/kg Dacă este imposibil să colectați zilnic urina, determinați concentrațiile de calciu și creatinina dintr-o singură porție de urină Hipercalciuria este indicată de un raport calciu/creatinină (mg/mi) mai mare de , , deși la copiii sub luni acest raport poate ajunge în mod normal la , În absența tratamentului, hipercalciuria în % din cazuri duce la nefrolitiază Administrarea de diuretice tiazidice poate normaliza excreția urinară de calciu prin stimularea reabsorbției acestuia în tubii distali ai rinichilor, ceea ce contribuie la încetarea lacrohematuriei și a disuriei și previne nefrolitiaza Cu toate acestea, nu au fost dezvoltate indicații pentru tratamentul cu diuretice tiazidice Pacienților cu hematurie masivă persistentă și disurie li se prescrie mai întâi hidroclorotiazidă în doză de - mg/kg/zi (într-o doză de dimineață) Doza este crescută treptat ii-chivayut, urmărind reducerea excreției zilnice de calciu sub mg / kg și dispariția manifestărilor clinice ale bolii Hidroclorotiazida este de obicei prescrisă pentru cel mult an, dar odată cu reluarea hematuriei, nefrolitiazei sau disuriei, cursul tratamentului poate fi repetat În timpul tratamentului, este necesar să se determine periodic nivelul de potasiu din serul sanguin pentru a preveni hipokaliemia De asemenea, se recomandă utilizarea citratului de potasiu în doză de mmol/kg/zi, în special la pacienții cu excreție urinară scăzută de citrat și disurie Este important să se limiteze aportul de sodiu deoarece calciul este excretat în același timp cu sodiul Având în vedere nevoia de calciu pentru creștere, limitarea aportului acestuia cu dieta nu este recomandată, mai ales că efectul unei astfel de restricții asupra excreției de calciu în urină nu a fost dovedit Literatură Polito C , LaManna A , Cioce F et al Prezentarea climatică și cursul natural al hipercalciuriei idiopatice la copii Pediatr Nephrol ; : - ■Sb N pt Osorio A V, Simon SD et al Raporturi urinare normale calciu/creatimnă m Afncan-Arnencan și copii caucazieni Pediatr Nephrol ; : - Stapleton F B Hematuria asociată cu hipercalciuria și hiperuricosuria: A practicai appi oach Pediatr Nephrol ; : Stapleton FB Facerea unei „dentări” în nefrolitiaza hipercalciună ereditară J Pediatr b; : Vachvanichsanong P „ Malagon M , Moore ES Dureri abdominale și de flanc recurente la copiii cu hipercalciurie idiopatică Acta Paediatr ; : - Capitolul Hematurie în bolile de sânge , NEFROPATIE ÎN ANEMIA DRECIPITĂ La copiii cu anemie falciformă și tulburări asociate poate apărea macrohematurie sau microhematurie La majoritatea pacienților, hematuria dispare spontan (vezi t , p ) Cauza sa, aparent, este microtromboza cauzată de congestia venoasă într-un mediu relativ hipoxic, acid și hipertonic al medulului renal Pacienții pot prezenta, de asemenea, ischemie, necroză a papilelor renale și fibroză a țesutului interstițial Uneori sunt observate poliurie (datorită unei încălcări a capacității de concentrare a rinichilor), acidoză tubulară renală și proteinurie (cu leziuni glomerulare asemănătoare glomerulosclerozei focale segmentare sau glomerulonefritei mesangiocapilare) În unele cazuri, aceasta este însoțită de hipertensiune arterială și se poate termina cu stadiul final al insuficienței renale cronice Literatură Phatn R T Pham R C , Wilkinson A H și colab Anomalii renale în boala cu celule falciforme Rinichi Im ; : - Saborio P , ScheintnanJ Nefropatie cu celule falciforme J Am Soc Nephrol ; : , COAGULOPATIE SI TROMBOCITOPENIE Macro- sau microhematuria poate fi asociată cu o tulburare de sângerare ereditară sau dobândită (hemofie ei, sindrom DVS, trombocitopenie) În aceste cazuri, hematurie Partea XXIX Nefrologie se ofilește, de regulă, după alte manifestări ale bolii de bază (vezi t , partea XXIV, secțiunea ) I Capitolul Hematurie cu anomalii anatomice , ANOMALII CONGENITALE Multe anomalii congenitale ale tractului urinar pot fi însoțite de macro- sau microhematurie Hematuria bruscă macroscopică după o leziune minoră a regiunii lombare este caracteristică obstrucției segmentului ureteropelvin sau bolii polichistice de rinichi , Boala polichistică de rinichi autosomal recesivă Această boală, numită și boala polichistică a sugarilor, apare cu o frecvență de : - : Gena responsabilă pentru boala polichistică renală autozomal recesiv nu a fost încă găsită, dar studiile de legătură genetică o localizează pe brațul scurt al cromozomului Patomorfologie Ambii rinichi sunt măriți brusc, conțin multe chisturi în cortex și medular La microscop sunt vizibile numeroase chisturi, răspândindu-se de la medulare la cortex și localizate în principal în canalele și canalele colectoare La fetuși se observă și chisturi tranzitorii în tubii proximali Fibroza interstițială progresivă și atrofia tubulară conduc în cele din urmă la insuficiență renală Afectarea ficatului se caracterizează prin proliferare și ectazie a căilor biliare și fibroză care nu se poate distinge de fibroza hepatică congenitală sau boala Caroli (conducte intrahepatice dilatate cu colelitiază, colangită recurentă și icter) Manifestari clinice În cazuri tipice, nou-născuții sau sugarii se găsesc formațiuni volumetrice în secțiunile laterale burtă Boala polichistică de rinichi autosomal recesiv poate fi însoțită de oligohidramnios, hipoplazie pulmonară, sindrom de detresă respiratorie și pneumotorax spontan în perioada neonatală Sunt posibile anomalii ale scheletului facial (fața lui Potger) și alte consecințe ale reducerii! Volumul lichidului amniotic, inclusiv urechile mici, micrognatia, nasul turtit, contractura membrelor și deficiența de creștere În primele câteva săptămâni de viață, de obicei se dezvoltă hipertensiune arterială mare Volumul de urină nu este de obicei redus, deși uneori se observă oligurie și insuficiență renală acută În perioada neonatală, există de obicei hiponatremie tranzitorie (adesea pe fondul insuficienței renale acute), care poate fi tratată cu gândaci La - % dintre pacienţi, funcţia renală rămâne] normală Rareori, boala polichistică a rinichilor autosomal recesiv se prezintă cu insuficiență renală, hipertensiune arterială sau hepatosplenomegalie (datorită fibrozei hepatice) mai târziu în viață Radiațiile sau metodele de laborator de cercetare determină afectarea ficatului la aproximativ % dintre nou-născuții cu această boală Cu toate acestea, pacienții prezintă un risc crescut de a dezvolta ) colangită ascendentă, vene varicoase și hipersplenism din cauza hipertensiunii portale și ) disfuncție hepatică progresivă, care poate duce la insuficiență hepatică evidentă și ciroză La unii copii mai mari cu boală polichistică autosomal recesivă de rinichi, boala se manifestă prin hepatosplenomegalie, iar afectarea rinichilor este detectată incidental la radiografie abdominală Diagnosticare O masă bilaterală palpabilă în abdomenul lateral la un sugar cu hipoplazie pulmonară, oligohidramnios și hipertensiune arterială în absența bolii polichistice de rinichi la părinți face posibilă diagnosticarea bolii Cu ultrasunete, rinichii sunt de obicei măriți brusc și ecogenitatea lor crește uniform odată cu estomparea graniței dintre corticală și medulară (Fig ) Diagnosticul este confirmat și de dovezi clinice și de laborator ale fibrozei hepatice, modificări patologice ale căilor biliare la o biopsie hepatică, prezența bolii polichistice de rinichi la frați sau o relație strânsă a părinților Boala polichistică de rinichi autosomal recesiv trebuie distinsă de rinichi mărirea în polichistică Capitolul Orez , Imagine cu ultrasunete a unui nou-născut cu boală polichistică de rinichi autosomal recesiv Rinichiul este mărit ( cm); creșterea difuză a ecogenității și absența completă a graniței dintre corticală și medulară din cauza numeroaselor chisturi mici displazie, hidronefroză, tumoră Wilms și tomboză bilaterală a venelor renale În familiile cu cel puțin un copil bolnav, diagnosticul prenatal este posibil folosind analiza legăturii genetice și utilizarea markerilor informativi Tratamentul este simptomatic Hipoplazia plămânilor și hipoventilația în perioada neonatală necesită adesea ventilație mecanică Este necesară normalizarea tensiunii arteriale și echilibrul apă-fund-electroliți, eliminarea manifestărilor clinice ale insuficienței renale În insuficiența respiratorie severă și în cazurile în care rinichii măriți interferează cu absorbția alimentelor, poate fi necesară o nefrectomie urmată de dializă Prognoza Aproximativ % dintre pacienți mor în perioada non-natală din cauza complicațiilor hipoplaziei pulmonare Cu toate acestea, dacă copiii nu mor în primul an de viață, atunci metodele moderne de tratare a insuficienței respiratorii și renale la nou-născuți cresc rata de supraviețuire pe ani la % sau mai mult Stadiul terminal al insuficienței renale cronice (de obicei în primii ani de viață) se observă în mai mult de % din cazuri Tratamentele standard pentru copii sunt di-Lys și transplantul de rinichi Morbiditatea și mortalitatea ulterioară sunt asociate cu complicații ale NP și leziuni hepatice Literatură Dell K M , Aviner E D Boală polichistică renală autozomal recesiv În GeneClinics: Clinical Genetic Information Resource (bază de date online) Drepturi de autor, Universitatea din Washington, Seattle http://www geneclinics org Roy S , Dillon MJ, Trompeter R S şi colab Boala polichistică de rinichi autosomal recesiv: rezultatul pe termen lung al supraviețuitorilor neonatali Pediatr Nephrol ; : ZerresK , Rudnik-Schonebom S , Deget F et al Boala polichistică renală autosomal recesiv la copii: prezentarea clinică, evoluția și influența sexului Acta Pediatr ; : , POLICISTOZA AUTOSODOMINANTA A RINICHII Boala polichistică renală autozomal dominantă este cea mai frecventă boală renală ereditară la om (frecvență : -D ) Aproximativ % dintre pacienți au un defect al genei PKD , localizat pe brațul scurt al cromozomului și care codifică glicoproteina transmembranară policistina În restul de - % din cazuri, boala este legată de gena PKD de pe brațul lung al cromozomului , care codifică policistina (un presupus canal cationic neselectiv) Legătura cu alți loci genici încă neidentificați este, de asemenea, posibilă Patomorfologie Ambii rinichi sunt măriți, conțin chisturi în cortexul și medularul tuturor părților nefronului Manifestari clinice Simptomele bolii polichistice renale autosomal dominante apar de obicei după vârsta de sau de ani Cu toate acestea, hematuria macroscopică sau microscopică, lombalgia bilaterală, mase abdominale, hipertensiunea arterială și infecțiile tractului urinar pot apărea în copilărie și chiar la nou-născuți Ecografia rinichilor evidențiază de obicei numeroase chisturi mari pe ambele părți (Fig ), deși în stadiile incipiente pot fi unilaterale Boala polichistică renală autosomal dominantă este o boală sistemică care afectează multe organe Chisturile pot fi prezente în ficat, pancreas, splină și ovare Anevrismele intracraniene (adesea familiale) sunt o cauză frecventă de deces la vârsta adultă, dar sunt rare la copii Aproximativ % dintre copiii bolnavi au pro- Partea XXIX Nefrologi^ Orez , Imagine cu ultrasunete a unui băiat de luni cu boală polichistică renală autosomal dominantă; rinichi mărit ( cm) cu două chisturi mari se notează laba valvei mitrale, herniile și diverticuloza intestinală Diagnosticare Boala polichistică renală autozomal dominantă este diagnosticată cu o mărire bilaterală a rinichilor care conțin chisturi mari la un pacient care are rude apropiate cu o boală similară Această din urmă condiție, însă, nu este necesară, deoarece boala la membrii familiei poate fi latentă sau copilul afectat are o nouă mutație ( - % din cazuri) Ecografia rinichilor poate să nu detecteze patologia la aproape % dintre pacienții cu vârsta sub de ani, dar până la vârsta de de ani se găsesc rezultate negative la ecografie în mai puțin de % din cazuri În familiile cu boală polichistică renală autosomal dominantă, aceasta poate fi diagnosticată prenatal prin ecografie, care detectează rinichii măriți cu sau fără chisturi la făt În familiile în care s-a dovedit asocierea bolii cu un defect al genelor PKD sau PKD , analiza ADN poate fi utilizată pentru diagnosticul prenatal În diagnosticul diferențial se ține cont de posibilitatea apariției bolii renale glomerulochistice, a sclerozei tuberoase și a bolii Hippel-Lindau, care pot fi moștenite în mod autosomal dominant La nou-născuți, manifestările bolii polichistice de rinichi autosomal dominant și autoomno-recesivă sunt greu de distins Tratament și prognostic Tratamentul este în principal simptomatic Trebuie controlat cu atenție pentru a controla tensiunea arterială, deoarece rata de progresie a bolii depinde de aceasta Pacienților care au supraviețuit perioadei neonatale li se poate asigura o viață lungă Cu manifestări ale bolii la o vârstă mai târzie, prognosticul este favorabil; funcția renală normală în copilărie este păstrată la peste % dintre pacienți Literatură Davis ID, MacRae D K , Sweeney U şi colab Poate fi prevenită progresia bolii polichistice de rinichi autosomal dominant sau autosomal recesiv? Semin Nephrol ; : Fick GM, Duley IT, Johnson AM și colab Spectrul bolii polichistice autosomal dominante la copii J Am Soc Nephrol : : Fick-Brosnahan GM, Tran ZV Johnson AM și colab Progresia bolii renale polichistice autosomal-dominante la ch'Mren Kidney Int ; : - MacDermot KD, Saggar-Mahk AK, Economides DL et al Diagnosticul prenatal al bolii polichistice renale autosomal dominante (PKD ) prezentând in utero un prognostic pentru boala cu debut foarte precoce J Med Genet ; : Murao NS, Sweeney IV E , Avers ED Noi perspective asupra patofiziologiei moleculare a bolii polichistice de rinichi Kidney Int ; : Perrone RD Manifestări extrarenale ale ADPKD Kidney Int ; : Wllsor PD Polycystin: noi aspecte ale structurii, funcției si reglementare J Am Soc Nephrol ; : , LEZIUNI LA RINCHI O rană contondente sau penetrantă în abdomen poate; duce la afectarea rinichilor cu macro- sau microhematurie, dureri în regiunea lombară și rigiditate a peretelui abdominal anterior Comprimarea organelor pelvine cu o fractură a oaselor pelvine este adesea însoțită de traumatisme la nivelul uretrei, așa cum este indicat de eliberarea unei cantități mari de sânge din deschiderea externă a uretrei Literatură Drettletr D A , Suner S , Basler J Traumatism genito-urinar Emerg Med Clin North Am ; : - MPvis S E Trauma Radi > Clin North Am ; : - , TUMORI RENALE I Vezi vol , cap Capitolul Capitolul Hematurie din cauza afectarii tractului urinar inferior , CISTITA INFECTIOASA fr ȘI URETRITĂ Cauza macro- sau microhematuriei poate fi infecțiile bacteriene, fungice și virale ale vezicii urinare (vezi capitolul ) Apariția hematuriei depinde de severitatea reacției inflamatorii a peretelui vezicii urinare Uretrita se poate prezenta, de asemenea, cu macrohematurie sau microhematurie, de obicei asociată cu durere și piurie Ureaplasma sau Chlamydia sunt uneori cultivate din urină, dar mai des urina rămâne sterilă Ar trebui să căutați indicii de traumă în anamneză Simptomele dispar adesea spontan Copiilor cu vârsta peste ani li se administrează un tratament de zile cu doxiciclină în combinație cu analgezicul fenazopiridină pentru a calma durerea Dacă tratamentul conservator eșuează, poate fi necesară cistoscopia pentru a determina cauza bolii (ulcerație sau inflamație) , CISTITA HEMORAGICĂ Cistita hemoragica (vezi si Vol , Ch ) se numeste sangerare acuta sau cronica din vezica urinara Pacienții au adesea hematurie și disurie macroscopică O formă severă a bolii poate fi însoțită de o scădere a nivelului de hemoglobină din sânge Cauza cistitei hemoragice pot fi iritanti chimici (ciclofosfamida, peniciline, busulfan, tioTEF, crabi, insecticide), virusuri (adenovirus tip I si , poliomavirus VK, virus gripal A), radiatii radioactive si amiloidoza O cantitate mare de lichid și utilizarea MESNA-Disulfide, care inactivează metaboliții CIclofosfamidei, protejează vezica urinară de efectul iritant al clofosfamidei ° administrată intravenos Aportul de dimineață al acestui medicament VnUgr cu multe lichide pe tot parcursul zilei ma reduce eficient riscul de cistită hemoragică În formele mai severe de cistită, poate fi necesară irigarea vezicii urinare cu ser fiziologic, sulfat de aluminiu, nitrat de argint sau acid aminocaproic Cu cistita hemoragică virală, hematuria macroscopică persistă de obicei nu mai mult de săptămână Literatură DeVries C R , Freiha FS Hemorrhayc cystite: A review J Urol ; : - , HEMATURIE CU EXERCIȚII GRELE Macro- sau microhematurie pot apărea după efort fizic intens La femei, acest lucru este rar și uneori este însoțit de disurie Urina devine roșie sau neagră Poate conține cheaguri de sânge Cultura de urină, pielografia intravenoasă, cistouretrografia micțională și cistoscopia în majoritatea cazurilor nu evidențiază nicio patologie Hematuria în aceste cazuri dispare de obicei în de ore de la încetarea activității fizice Absența gipsurilor de eritrocite sau a semnelor de boală de rinichi, precum și disuria și cheaguri de sânge în urină, indică tractul urinar inferior ca sursă de sângerare În diagnosticul diferențial, trebuie luată în considerare posibilitatea rabdomiolizei însoțite de mioglobinurie sau hemoglobinurie Literatură Abarbanel J , Benet A E , Lask D et al hematurie sportivă J Urol ; : Baileu RR Dann E , Gillies AH B și colab Ce conține unre în urma competiției atletice NZ Med J ; : Gambrell RC, Blount B W Hematurie indusă de efort Am Fam Physrcian ; : - Siegel J , Hennekens CH H , Solomon H S et al Hematurie legată de efort JAMA ; : , SINDROMUL MUNCHHAUSEN Vezi cap și vol , paragraful Partea XXIX Nefrologie Secțiunea Proteinurie Beth A Vogt, Ellls D Avner I Capitolul Proteinurie la copii Introducere În practica pediatrică generală, proteinuria la analizele de rutină a urinei este foarte frecventă Cu ajutorul benzilor de diagnostic, proteinele din urină sunt detectate la un moment sau altul la % dintre copiii cu vârsta cuprinsă între - ani Provocarea este de a distinge proteinuria asociată cu boala renală de proteinuria tranzitorie la copiii sănătoși sau alte forme de proteinurie benignă Definițiile folosind benzi de diagnosticare oferă o idee calitativă a conținutului de proteine, în principal albumină Pentru alte forme de proteinurie (de exemplu, prezența proteinelor cu greutate moleculară mică în urină, proteină Bence-Jones, gama globuline), această metodă este mult mai puțin sensibilă Gradul de colorare a benzii reflectă doar semicantitativ concentrația de proteine din urină Rezultatele unor astfel de determinări de proteine sunt evaluate în puncte: urme ( - mg%), + ( mg%), + ( mg%), + ( mg%) și + ( - ) mg%) Cu urină diluată (gravitate relativă sau luarea de fenazopiridină, sunt posibile rezultate fals pozitive Mai important, rezultate fals-pozitive la determinarea proteinei în acest mod sunt obținute la pacienții cu urină foarte concentrată Puteți avea încredere în datele pozitive dacă nu sunt mai puțin de + ( mg%) cu o densitate relativă a urinei nu mai mare de , Dacă depășește , , atunci o citire de cel puțin + poate fi considerată semnificativă clinic Trebuie utilizată o metodă mai precisă pentru a cuantifica proteinuria persistentă În mod tradițional, urina este colectată pentru aceasta pentru un anumit timp ( - ore) Limita superioară a excreției de proteine la copiii sănătoși este de mg/zi Mai precis, excreția normală a proteinelor urinare la copii nu trebuie să depășească mg/m /h; valoarea de - mg/m /h este considerată patologică, iar peste mg/m /h indică prezența sindromului nefrotic O modalitate alternativă de cuantificare a proteinuriei este determinarea raportului; niya a nivelului de proteine la nivelul de creatinină (Mb / M^) într-o probă de urină (în mg%); se folosește această metodă; când este imposibil să colectezi urina pentru o perioadă exactă de timp În mod normal, la copiii cu vârsta sub ani, raportul Mb / Mcr ar trebui să fie mai mic de , , iar la copiii de ani și mai mult - mai mic de , Un raport mai mare de indică proteinurie, caracteristică sindromului nefrotic S-a stabilit că valoarea Mb/M^ se corelează strâns cu excreția de proteine, determinată pe o perioadă precisă de timp LITERATURA Abitbol C , Zilleruelo G , Freundlich M şi colab Cuantificarea proteinuriei cu raporturi proteină/creatimnă urinară și testmg aleatoriu cu righete în sindromul nefrotic-J Pediatr ; : Hogg R , Portman RJ, Milliner D et al Evaluarea și managementul proteinuriei și sindromului nefrotic la copii: Recomandări de la un panel de nefrologie pediatrică stabilit la Conferința Fundației Naționale a Rinichiului de Proteinurie, Albuminurie, R sk, Evaluare, Detectare și Eliminare Pediatrie ; - - Vehaskari VM, Rapola J Isolated proteinuria: Analysis of school-age population J Pediatr ; : Capitolul Capitolul proteinurie tranzitorie Mulți copii care testează pozitiv pentru proteine cu benzi au rezultate normale la testele ulterioare Într-adevăr, din % dintre copiii la care proteinuria este detectată în timpul unui singur studiu, doar % poate confirma constanța acesteia cu alte patru probe Proteinuria tranzitorie poate fi asociată cu febră mare (mai mult de , ° C) (vezi t , cap ), efort (vezi t , cap ), deshidratare, răcire, insuficiență cardiacă congestivă, convulsii sau stres În studiul benzilor, proteinuria de obicei nu depășește + Mecanismul său rămâne necunoscut, iar copiii cu proteinurie tranzitorie nu necesită investigații aprofundate LITERATURĂ Satrapassi L , Faccim L , Englaro E et al Exercise-induced proteinuna Contrib Nephrol ; : Jensen H , Henriksen K Proteinuna în bolile infecțioase non-renale Acta Med Scand ; : Marks M L, McLaine PN, Drummond KN Proteinuria la copiii cu boli febrile Arch Dis Child ; : PoortmansJ R Proteinurie după exercițiu la om JAMA ; : Vehaskari VM, Rapola J Isolated proteinuria: Analys s of a school-age population J Pediatr ; : Capitolul proteinurie ortostatică (posturală) Proteinuria ortostatică este cea mai frecventă formă de proteinurie persistentă la copiii și adolescenții de vârstă școlară; se găsește la aproape % dintre copiii cu proteinurie persistentă, de obicei la teste aleatorii În poziția culcat, copii condiții sunt excretate în urină noolial sau o cantitate ușor crescută de proteine, dar în poziție în picioare, excreția acesteia crește de zece ori, ajungând la mg/zi Hematuria, hipertensiunea arterială și alte semne de afectare a funcției renale sunt absente La un copil cu proteinurie persistentă, proteinuria ortostatică trebuie exclusă înainte de a se efectua investigații suplimentare Acest lucru se poate face prin determinarea proteinei din urina colectata in pozitia orizontala si verticala a copilului cu ajutorul benzilor, sau prin calcularea raportului proteina/creatinina O metodă mai puțin convenabilă, dar mai precisă este de a compara probele de urină de de ore cu cele colectate în de ore Cauzele proteinuriei ortostatice sunt necunoscute, deși tulburările hemodinamice renale, obstrucția parțială a venelor renale și prezența complexelor imune în sânge pot juca un rol patogenetic Datele de urmărire la adulți sugerează o natură benignă a proteinuriei ortostatice, dar nu există astfel de observații în legătură cu copiii Prin urmare, astfel de copii trebuie monitorizați o perioadă lungă de timp, verificând pentru hematurie, hipertensiune arterială, scăderea funcției renale sau proteinurie ridicată (mai mult de mg / zi) LITERATURĂ Cho B S , Chm Y M „ Kang M I et al Diagnosticul fenomenului de spargere a nucilor folosind ecografie Doppler renală în proteinuria ortostatică Nephrol Dial Transplant ; : Devarajan P Mecanisme de proteinurie ortostatică: Lecții de la un donator de transplant J Am Soc Nephrol ; : SpringbergP D , Garrett LEJr , Thompson AL și colab Proteinurie ortostatică fixă și reproductibilă: rezultatele unui studiu de urmărire pe de ani Ann Intern Med ; : Capitolul proteinurie persistentă Proteinuria persistentă semnificativă în decubit dorsal și în picioare poate fi cauzată de disfuncția glomerulilor și a tubilor Partea XXIX Nefrologie , , PROTEINURIE GLUMERALĂ Proteinuria, cauzată de permeabilitatea crescută a peretelui capilarelor glomerulare, se observă cu diferite leziuni ale rinichilor; tuberculi (caseta ) Excreția urinară de proteine poate varia de la mai puțin de până la mai mult de g pe zi Proteinuria glomerulară este selectivă (pierderea proteinelor plasmatice cu greutate moleculară mică, inclusiv albumina) și neselectivă (pierderea albuminei și a proteinelor mai mari, cum ar fi IgG) în urină Cu toate acestea, selectivitatea excreției proteinelor nu este de obicei foarte informativă pentru clinician, deoarece aceeași boală renală poate fi însoțită atât de proteinurie selectivă, cât și de neselectivă ♦ Box Cauzele proteinuriei proteinurie tranzitorie • Febră • Faceți stres • Deshidratare • Răcire • Insuficiență cardiacă congestivă • Convulsii • Stresul Proteinurie ortostatică (p turală) Afectarea glomerulilor renali • Glomerulonefrită acută postinfecțioasă • Glomeruloscleroza segmentară focală • Glomerulonefrita mezangioproliferativă • Nefropatie membranoasă • Glomerulonefrita mezangiocapilara • Nefrită lupică • Nefropatie IgA • Vasculita hemoragică • Amiloidoza • Nefropatie diabetica • Anemia celulelor secera • Sindromul Alport Leziuni ale tubilor renali • Cistinoză • boala Wilson • Sindromul Low • Galactozemie • Tubulointerstițial n „frit • Otrăvirea cu metale grele • Necroză tubulară acută • Displazie renală • Boala de rinichi cu chisturi multiple • P , g/zi la adulți sau mg/m /oră la copii), hipoalbuminemie (albumină serică Caseta Clasificarea acidozei tubulare renale ■* a " " ' ' " ■' Tubular proximal (tip II) • Izolat Sporadic Ereditar • Sindromul Fanconi Primar Sporadic Ereditar cistinoză - Sindromul Lowe - galactozemie - tirozinemia - fructozemie - Sindromul Fanconi-Bikketya - Boala lui Wilson - boli mitocondriale - boala Dent (urolitiază legată de X) Secundar Metale grele tetraciclină expirată Gentamicină Ifosfamidă Ciclosporină/tacrolimus Dieta ( canal (tip I) • Primar Sporadic Ereditar • Secundar Nefrită interstițială Obstrucția tractului urinar Reflux vezicoureteral Pielonefrita respingerea transplantului Seria anemie idnocelulară Sindromul Ehlers-Danlos Nefrita lupică Nefrocalcinoza rinichi spongios Ciroza hepatică Toxine/droguri Amfotericina B Litiu Toluen Cisplatină Hiperkaliemic (tip IV) Primar Sporadic Moştenire Secundar Hipoatdisteroiism Insuficiență suprarenală primară Congenitală și hiperplazie a cortexului suprarenal D heparinizarea creuzetului P'^dogipsaldosteronism (tipurile I şi II) Obstrucţia căilor urinare Pielonefrita Nefrită interstițială Diabet anemia celulelor secera Trimetoprim/sulfametoxazol inhibitori ai ECA Ciclosporină transportor de cistină lizozomal activat de ioni de hidrogen La pacienții cu cistinoză nefropatică severă, funcția cistinozinei este complet pierdută; în formele mai puțin severe, activitatea acestei proteine este parțial păstrată • Manifestările clinice ale cietinozei nefropatice reflectă disfuncția tubulară renală severă și includ alte caracteristici ale sindromului Fanconi: poliurie, polidipsie, întârziere de creștere și rahitism Adesea există o febră asociată cu deshidratarea sau transpirația Datorită pigmentării reduse, pielea și părul pacienților au de obicei o a doua culoare Au fost raportate cazuri de fotofobie Fibroza ubulointerstițială este întotdeauna evidențiată de insuficiență renală Unele inuri au retinopatie cu scădere acuitate vizuală, hipotiroidism, hepatosplenomegalie și dezvoltare sexuală întârziată Diagnosticul este sugerat de detectarea cristalelor de cistina în cornee și se confirmă prin determinarea nivelului de cistina în leucocite În familiile cu risc ridicat, diagnosticul prenatal al cistinozei este posibil Tratamentul are ca scop corectarea tulburărilor metabolice care însoțesc sindromul Fanconi sau CRF În plus, există un agent specific - mercaptamina, care leagă cistina, o transformă în cisteină și facilitează transportul din lizozomi, reducând astfel reținerea acesteia în țesuturi Când luați mercaptamina în interior, concentrația acesteia în organul vizual este insuficientă; prin urmare, este, de asemenea, necesar să se insufle acest medicament în ochi Programare din timp Partea XXIX Nefrologie Utilizarea mercaptaminei poate preveni sau încetini dezvoltarea insuficienței renale În cazurile în care mercaptamina nu reușește să normalizeze rata de creștere a copilului, se poate utiliza hormonul de creștere În insuficiența renală, se efectuează un transplant de rinichi, dar odată cu creșterea speranței de viață a pacienților pot apărea și alte complicații ale bolii de bază: tulburări ale SNC, slăbiciune musculară, tulburări de deglutiție și insuficiență pancreatică Sindromul Lowe (numit și sindrom oculocerebrorenal) este o boală oculară rară legată de X (cataractă congenitală), retard mental și caracteristici ale sindromului Fanconi Se bazează pe o mutație a genei OCRL care codifică fosfatidilinozitol- , -difosfat- -fosfatază Se crede că manifestările sindromului Lowe se datorează unei încălcări a transportului veziculelor în aparatul Golgi Examenul histologic evidențiază modificări nespecifice în spațiul tubulointerstițial al rinichilor, îngroșarea membranei bazale a glomerulilor și modificări ale mitocondriilor în celulele tubilor proximali Pacienții cu sindromul Lowe în copilărie prezintă cataractă, pirozie progresivă, hipotensiune arterială și semne ale sindromului Fanconi De multe ori se dezvoltă orbirea și insuficiența renală Schimbările comportamentale sunt caracteristice: izbucniri de iritare, încăpățânare, stereotipie și obsesii Nu a fost dezvoltată terapie specifică pentru tulburările renale și neurologice Cataracta este de obicei îndepărtată Manifestări clinice ale acidozei tubulare proximale și sindromului Fanconi La pacienții cu acidoză tubulară proximală sporadică sau ereditară izolată în primul an de viață, de regulă, se observă întârziere de creștere Pot să apară poliurie, deshidratare (datorită pierderii de sodiu), anorexie, vărsături, constipație și hipotensiune arterială Sindromul Fanconi primar se caracterizează și prin simptome datorate pierderii de fosfat în urină (rahitism) Cu bolile sistemice, există semne și simptome suplimentare specifice fiecăreia dintre ele Se observă acidoză metabolică fără decalaj anionic Analiza de urină a pacienților cu canal proximal izolat acidoza laterală, de regulă, este neinformativă Urina este acidă (pH reducerea volumului de urină Cel mai bine este să vă hrăniți bebelușul cu lapte matern sau formulă cu conținut scăzut Capitolul substanţe (Similac PM /ch ) În cele mai multe cazuri, doar o sondă de gastrostomie sau nazogastrică va permite administrarea continuă de fluide zi și noapte copilului La o vârstă mai înaintată, aportul de sodiu nu trebuie să depășească , mmol/kg/zi Diureticele tiazidice (hidroclorotiazidă în doză de - mmol/kg/zi) măresc excreția de sodiu și în același timp stimulează? stimulează reabsorbția apei în tubii renali proximali Folosește des utilizați diuretice care economisesc potasiu, în special amilorida ( mg/ , m /zi) Cu o eficacitate insuficientă a diureticelor singure, se prescrie suplimentar indometacina ( mg / kg / zi), al cărei efect în unele cazuri este rezumat cu efectul diureticelor și este necesar să se monitorizeze cu atenție starea rinichilor, deoarece utilizarea constantă a indometacinei poate duce la scăderea funcției acestora În diabetul insipid nefrogen secundar, se poate renunța la terapia medicamentoasă, dar în niciun caz nu trebuie restricționată apa Acest lucru necesită o monitorizare atentă a nivelului de electroliți din serul sanguin și OPC mai ales în bolile acute intercurente Prevenirea episoadelor de deshidratare și hipernatremie în diabetul insipid nefrogen congenital îmbunătățește semnificativ dezvoltarea generală și psihică a copiilor bolnavi Cu toate acestea, abaterile de comportament pot persista În plus, utilizarea cronică a AINS la astfel de pacienți crește riscul de insuficiență renală În diabetul insipid nefrogen secundar, prognosticul depinde de obicei de natura bolii de bază LITERATURĂ Bichet DG, Oksche A , Rosenthal W Diabetul insipid nefrogen congenital J Am Soc Nephrol ; - > N Monnens LA H Amilorid-hidroclorotiazidă venus indometacin-hidroclorotiazidă în tratamentul diabetului insipid nefrogen I Pediatru ; : - oborio P , Tipton GA, Chan J C M Diabet insipid Pediatric Rev ; : - f teburg A E, Knoers N , Monnens LAH Prezentare clinică, urmărire și urmărire a de pacienți cu diabet insipid nefrogen congenital J Am So" Nephrol ; r : - anamoto T , Sasaki S Aquaporins in the kidneys: Emerging new aspects Kidney Int ; q: - Capitolul Sindromul Barter, sindromul Gitelman și alte tulburări congenitale de transport în tubii renali Katherine McRae Dell (Katherine MacRae Dell), Ellis D Avner (Ellis D Aveg) Tulburările congenitale ale transportului în tubii renali formează un spectru de afecțiuni rare, fiecare dintre acestea afectând anumite segmente ale nefronului Progresele în genetică și biologia moleculară au făcut posibilă descifrarea patogenezei multor dintre aceste boli și ne-au aprofundat înțelegerea reglementării metabolismului apei și electroliților în normă , SINDROMUL BARTER Această formă rară de alcaloză metabolică hipokaliemică cu hipercalciurie este moștenită în mod autosomal recesiv Există două subtipuri clinice de sindrom Hearti pa Sindromul Bartter prenatal (numit și sindrom de supraproducție de prostaglandine E) se prezintă de obicei la nou-născuți și este mai sever decât sindromul Bartter clasic; include un istoric de polihidramnios, pierdere de sare și deshidratare severă Fenotipul clasic mai ușor se manifestă mai târziu cu întârziere în dezvoltare și un istoric de episoade frecvente de deshidratare Sindromul Geethe similar fenotipic este cauzat de un alt defect genetic (vezi secțiunea ) De asemenea, a fost descrisă o variantă a sindromului Bartter prenatal cu surditate neurosensorială și CRF, care are o bază genetică diferită Patogeneza Modificările biochimice ale sindromului Bartter (alcaloză metabolică hipokaliemică cu hipercalciurie) amintesc de consecințele utilizării diureticelor de ansă și reflectă o încălcare a transportului de sodiu, clorură și potasiu în bucla ascendentă a lui Henle Pierderea de sodiu și clorură duce la scăderea Partea XXIX Nefrologie volum intravascular, stimulează sistemul renină-angiotensină-aldosteron Aldosteronul crește reabsorbția de sodiu și secreția de potasiu, exacerbând astfel hipokaliemia De asemenea, îmbunătățește secreția de ioni de hidrogen în nefronul distal, ceea ce exacerbează alcaloza metabolică Hipokaliemia stimulează sinteza prostaglandinelor, care activează în continuare sistemul renină-angiotensină-aldosteron Sindromul Bartter se bazează pe trei defecte genetice diferite ale transportatorilor care funcționează la nivelul ansei lui Henle Fiecare dintre ele este implicat într-un fel sau altul în transportul de sodiu și clorură În sindromul Bartter prenatal sunt detectate mutații în gena care codifică transportorul de sodiu/potasiu/ clorură NKCC (ținta furosemidului) sau în gena pentru canalele luminale de potasiu (ROMK), în timp ce defecte ale canalelor de clorură bazolaterale (C C-Kb) sunt caracteristice sindromului clasic Manifestari clinice După cum reiese din anamneză, în timpul sarcinii a existat polihidramnios Nou-născutul poate avea dismorfie, cum ar fi o față triunghiulară, urechi proeminente, strabism și colțuri căzute ale gurii Relația dintre părinți indică o moștenire autosomal recesivă a sindromului Vârsta târzie este caracterizată de episoade repetate de deshidratare, întârziere în dezvoltare și anomalii biochimice În sindromul Bartter apar întotdeauna hipopotasemie și alcaloză metabolică Conținutul de calciu din urină este de obicei crescut Nivelurile serice ale reninei, aldosteronului și prostaglandinei E sunt adesea semnificativ crescute, în special în forma prenatală severă a sindromului Tensiunea arterială este normală în majoritatea cazurilor, deși deshidratarea cu pierdere severă de sare la pacienții cu forma antenatală a sindromului poate duce la hipotensiune arterială Funcția rinichilor este de obicei păstrată Ecografia evidențiază uneori nefrocalcinoză ca urmare a hipercalciuriei Diagnosticare Diagnosticul se stabilește pe baza tabloului clinic și a datelor de laborator La nou-născuți, sindromul Bartter este indicat de hipokaliemie (de obicei sub , mmol / l) pe fondul alcalozei metabolice În cazurile tipice, se observă hipercalciurie Hipomagnezemia se găsește doar la câțiva pacienți; este mai caracteristic sindromului Gitelman Deoarece manifestările seamănă cu efectele utilizării prelungite a diureticelor de ansă, este întotdeauna necesar să se afle dacă acești agenți au fost utilizați (chiar și la copiii mici) Un tablou clinic similar apare cu vărsăturile cronice, dar conținutul de cloruri din urină este redus, în timp ce în sindromul Bartter este crescut Examenul histologic al rinichilor relevă hiperplazia aparatului juxtaglomerular Cu toate acestea, biopsia diagnostică pentru sindromul Bartter este rar efectuată Tratament și prognostic Terapia pentru sindromul Bartter are ca scop prevenirea deshidratării, menținerea nutriției și corectarea hipokaliemiei Adesea sunt necesare doze foarte mari de potasiu, dar chiar și în aceste cazuri, nivelul său seric nu poate fi întotdeauna normalizat, mai ales la nou-născuți Sugarii și copiii mici pot avea nevoie și de suplimente de sodiu Indometacina, care inhibă sinteza prostaglandinelor, este de asemenea eficientă Cu o atenție deosebită echilibrului electrolitic, statusului volumetric și creșterii copilului, cât timp? prognosticul temporal este de obicei favorabil Cu toate acestea, hipokaliemia cronică, nefrocalcinoza și administrarea pe termen lung a indometacinei pot duce uneori la dezvoltarea nefritei interstițiale și a CRF , SINDROMUL GITELMAN D Sindromul Gitelman (denumit adesea o variantă a sindromului Bartter) este, de asemenea, o tulburare autozomal recesivă rară cu alcaloză metabolică hipokaliemică O trăsătură distinctivă a sindromului este hipocalciuria și hipomagnezemia, în cazuri tipice se manifestă la sfârșitul copilăriei sau la vârsta adultă timpurie Patogeneza Schimbările biochimice în sindromul Gitelman seamănă cu cele din posto; Când se utilizează diuretice tiazidice, agenții acționează asupra co-transportatorilor de clorură de sodiu, NCCT, localizați în tubii contorți distali* Studiile genetice relevă defecte ale genei care codifică NCCT la pacienți Manifestari clinice Sindromul lui GiteD'man, de regulă, se manifestă la o vârstă mai târzie decât sindromul Barter Pacienții au adesea un istoric de crampe și spasme musculare java Nefrita tubulointerstitiala probabil din cauza nivelurilor scăzute de magneziu seric Episoadele repetate de deshidratare sunt de obicei absente Modificările biochimice includ hipopotasemie, acidoză metabolică și hipomagnezemie Nivelul de calciu din urină este redus brusc (spre deosebire de sindromul Barter), iar conținutul de magneziu este crescut Nivelurile de renină și aldosteron sunt de obicei normale; nici secretia de prostaglandina E nu creste Intarzierea cresterii este mai putin pronuntata decat in sindromul Barter Diagnosticare Sindromul Gitelman este diagnosticat la adolescenți sau adulți cu alcaloză metabolică hipokaliemică, hipomagnezemie și hipocalciurie Tratament Suplimentele de potasiu și magneziu sunt folosite pentru a corecta hipopotasemia și hipomagnezemia Suplimentele de sodiu sau inhibitorii sintezei prostaglandinelor nu sunt de obicei necesare, deoarece la pacienți nu se observă de obicei nici hipovolemie, nici excreție crescută de prostaglandine E , ALTE TULBURĂRI CONGENITALE ALE TRANSPORTULUI TUBULAR În prezent, au fost caracterizate defecte congenitale ale diferiților transportatori care funcționează în diferite părți ale nefronului Acidoza tubulară renală și diabetul insipid nefrogen au fost discutate în detaliu, respectiv, în cap și Cistină-Ria autozomal recesiv apare mai ales la oamenii din Orientul Mijlociu Se caracterizează prin reapariția calculilor urinari și este cauzată de un defect al transportorului de mare afinitate L-chi-Chin și a aminoacizilor dibazici din tubii renali proximali Urolitiaza legată de X (boala bo-Dent) este, de asemenea, caracterizată prin formarea recurentă a calculilor și progresia către sindromul Fanconi În conformitate cu următorul său X-linked, boala apare aproape exclusiv la băieți Se bazează pe o mutație a genei care codifică canalele Mountain dependente de voltaj, CLN , care sunt prezente în toți nefronii Activarea sau inactivarea mutațiilor kDCie în gena receptorului de calciu (prin K°ToRye, PTH îmbunătățește reabsorbția calciului în ansa de Henle) provoacă, respectiv, hipo- sau hiperparatiroidism sever Activarea mutațiilor în gena pentru canalele epiteliale de sodiu care funcționează în canalele colectoare stau la baza formei ereditare de hipertensiune arterială, sindromul Liddle La pacienții cu acest sindrom, reabsorbția de sodiu în canalele colectoare este activată constitutiv, nivelurile de potasiu seric sunt reduse și secreția de aldosteron este suprimată Mutațiile de inactivare ale acestei gene stau la baza pseudohipo-dosteronismului, care se manifestă printr-o pierdere bruscă de sodiu și hiperkaliemie O variantă a acestei afecțiuni este caracterizată de tulburări sistemice, inclusiv excreția de clor în transpirație și poate semăna cu fibroza chistică LITERATURĂ Dell K M , Guay-Woodford L M Tulburări ereditare de transport tubular Semin Nephrol ; : - Jeck N , Reinalter S C , Henne T et al Tubulopatie hipokaliemică cu pierdere de sare cu insuficiență renală cronică și surditate sen-sorineurală Pediatrie ; :E Kurtz I Patogeneza moleculară a sindroamelor Banter și Gitelman Kidney Int ; : - Langlois V , Bemard C , Scheinman SJ et al Caracteristicile clinice ale X-nefrolitiazei în copilărie Pediatr Nephrol ; : - Zelkovic I Fiziopatologia moleculară a tulburărilor de transport tubular Pediatr Nephrol ; : - Capitolul Nefrita tubulointerstițială Katherine MacRae Dell, Ellis D Avner Nefrita tubulointerstițială (sau interstițială) se numește inflamație și lezarea tubilor și țesutului interstițial al rinichilor, cu siguranța relativă a glomerulilor și a vaselor de sânge Nu există doar forme primare de nefrită interstițială acută și cronică, ci și formele sale secundare cu afectare primară a glomerulilor și în bolile sistemice Partea XXIX Nefrologie Tubulointerstițial acut antimicrobian, anticonvulsivant și analgezic ticuri de nefrită (caseta ), precum și infecții, primare Patogenie și patomorfologie Principalele boli glomerulare și sistemice (de exemplu, LES) trăsături distinctive ale tubulointer- Manifestări clinice acute Clasic nefrita stițială sunt semne limfocitare ale nefritei tubulointerstițiale infiltrarea țesutului interstițial, edem și sunt febră, erupții cutanate și artralgii pe fond de afectarea tubului În infiltrate, nivelurile crescute ale creatininei serice pot eozinofilele sunt prezente mai ales la medicatie Cu toate acestea, aceasta triada tipica de manifestari are nefrită tubulointerstițială, dar nu la toți pacienții Erupția cutanată este adesea gda - granuloame Patogenia nu a fost pe deplin elucidată trecător și diferit ca aspect - de la spotted-daddy- S-a postulat implicarea celulelor imune ale celulelor T înainte de urticarie Adesea nespecific mecanisme Pentru agenții care cauzează boli - simptome: greață, vărsături, slăbiciune, pierdere în greutate nu, includ drogurile, în special organismul Mărirea rinichilor, ducând la întinderea ♦ Box Cauzele nefritei interstițiale Nefrită interstițială acută Analgezice • Medicamente Ciclosporină Derivați de penicilină Litiu Cefalosporine Metale grele Sulfonamide • Infecţii (vezi Interstiţial acut trimetoprim/frită de sulfametoxazol) Ciprofloxacin • Boli Tetracicline Metabolice/ereditare Derivați de eritromicină (istinosis Amfotericină B oxaloză Anticonvulsivante boala Fabry Diuretice boala Wilson Nefropatie cu celule secera cu alopurinol Sinergia cimetidinei Alporta Ciclosporină, nefronoptia juvenilă/chist medular boala piciorului cu AINS Inhibitori de protează HIV boala polichistică a rinichilor • Infecţii Imun Bacteriile care provoacă pielonefrită acută LES Reacția de respingere cronică a streptococilor „trngngplan CMV lata Virusul Epstein? sindromul Barr al nefritei tubulointerstițiale și uveita cu virusul hepatitei B HIV Urologic Valvele hantavirus ale uretrei posterioare Adenovirusuri de canal Toxoplasma epnd# sindromul prunei (sindromul triadei) • Boli obstrucția gurii ureterelor Glomerulonefrită (de exemplu, în LES) Reflux vezicoureteral Respingere acut de transplant Altele Sindromul de nefrită tubulointerstițială și nefropatia endemică balcanică uveita nefropatie ierburi chinezesti Sarcoidoză radiații ionizante Non-sarcoidoză interstițială acută idiopatică tumoare frită Nefrită interstițială cronică • Interstițială cronică idiopatică • Sindromul drogurilor și toxinelor Capitolul capsula renală, de obicei provoacă dureri în regiunea lombară În nefrita tubulointerstițială acută, o complicație a altor boli (de exemplu, LES), se observă de obicei semne specifice ale bolii de bază Spre deosebire de leziunile glomerulare, care se caracterizează prin insuficiență renală acută cu oligurie, oliguria este absentă la - % dintre pacienții cu nefrită tubulointerstițială acută În nefrita medicamentoasă se observă eozinofilia periferică proteinuria este de obicei absentă Excepție Inserați pacienții cu nefrită indusă de AINS care pot avea sindrom nefrotic Leucocitele urinare și gipsurile granulare, dar gipsurile eritrocitare caracteristice bolii glomerulare sunt rare Prezența eozinofilelor în urină nu este un semn specific Diagnosticare Diagnosticul se stabilește pe baza tabloului clinic și a datelor de laborator Este extrem de important să aflați dependența de timp a debutului bolii de aportul anumitor medicamente Deoarece mecanismele imunitare sunt implicate în patogeneza nefritei tubulointerstițiale, semnele și simptomele acesteia apar de obicei după - săptămâni după expunerea la medicamente La copii, cauza bolii sunt adesea medicamentele antimicrobiene, precum și AINS Este necesar să se efectueze periodic o analiză a urinei și să se monitorizeze nivelul creatininei și al electroliților din serul sanguin Datele ecografice renale nu au valoare diagnostică, dar pot detecta o creștere a C și o ecogenitate crescută Îmbunătățirea funcției renale după eliminarea tuturor factorilor cauzali posibili oferă dovezi puternice pentru un diagnostic corect și, de obicei, nu sunt necesare investigații suplimentare În cazuri mai complexe, când cauza rămâne neclară sau funcția renală a pacientului dă naștere rapid, este indicată o biopsie renală Tratament și prognostic Tratamentul simptomatic are ca scop eliminarea complicațiilor insuficienței renale acute, cum ar fi hiperkaliemia și supraîncărcarea de volum Unele date indică eficacitatea corticosteroizilor în insuficiența renală severă În cazul unei îmbunătățiri strict spontane cca gnoza este foarte favorabilă Cu toate acestea, la pacienții cu insuficiență renală pe termen lung, prognosticul este neclar Nefrita tubulointerstițială acută severă de orice origine devine adesea cronică Nefrită tubulointerstițială cronică La copii, această afecțiune se dezvoltă cel mai adesea din cauza unei boli renale congenitale, cum ar fi obstrucția tractului urinar sau refluxul vezicoureteral (vezi Caseta ) Nefrita tubulointerstițială cronică poate fi idiopatică, deși aceasta este mai frecventă la adulți Modificări histologice similare se observă în bolile moștenite numite nefronoftizare juvenilă/complex de boală chistică medulară Nefronoftiza juvenilă este moștenită ca o trăsătură autosomal recesivă În SUA, este rar, dar în Europa provoacă - % din cazurile de insuficiență renală cronică în stadiu terminal Pacienții au de obicei poliurie, întârziere de creștere, anemie inexplicabilă; CKD se dezvoltă la sfârșitul copilăriei sau adolescenței Variantele nefronoftizei juvenile cu manifestări extrarenale includ sindromul Senior-Logen (degenerarea pigmentară a retinei), sindromul Jaubert și apraxia oculomotoră de tip Kogan Complexul chistic medular este o boală autosomal dominantă care se manifestă doar la vârsta adultă Predominant la fetele adolescente, există un sindrom autoimun rar nefrită tubulointerstițială cu uveită, în care, pe lângă nefrita tubulointerstițială cronică și iridociclita, se găsesc și granuloame măduvei osoase În cele din urmă, nefrita tubulointerstițială cronică apare în toate formele de boală renală progresivă, indiferent de cauza acesteia, iar cel mai important predictor al dezvoltării bolii renale în stadiu terminal este severitatea leziunii tisulare interstițiale Patogenie și patomorfologie Patogenia formei cronice a acestei patologii, precum și a formei acute, rămâne neclară, dar datele disponibile indică rolul mecanismelor imune Macroscopic, rinichii sunt palizi și redusi Examenul microscopic relevă Partea XXIX Nefrologie atrofie tubulară și fibroză a țesutului interstițial cu focare de inflamație limfocitară În nefronoftiza juvenilă, chisturile mici se găsesc adesea la marginea corticalei și medularei rinichilor În nefrita tubulointerstițială cronică primară, glomerulii rămân relativ intacți până în stadiile târzii ale bolii Când nefrita tubulointerstițială rezultă din afectarea glomerulară, există semne de boală primară Manifestari clinice Manifestările clinice ale nefritei tubulointerstițiale cronice sunt adesea nespecifice și reflectă pur și simplu CRF Întârzierea creșterii, poliuria, polidipsia și incontinența urinară sunt caracteristice Anemia este adesea observată, în special în nefronoftiza juvenilă Înfrângerea tubilor este de obicei însoțită de o pierdere de sare, astfel încât hipertensiunea arterială este rar observată Diagnosticare Nefrita tubulointerstițială cronică este indicată prin semne și simptome de afectare a tubului renal, cum ar fi poliuria și creșterea creatininei serice, în combinație cu evidența anamnestică a evoluției cronice a bolii (perioada prelungită de incontinență urinară sau anemie rezistentă la preparatele cu fier) Ecografia oferă date suplimentare despre natura cronică a bolii (rinichi mici cu ecogenitate crescută, chisturi la nivelul cortexului-medular, caracteristice nefronoftizei juvenile sau semne de obstrucție a tractului urinar) Cistouretrografia poate detecta reflux vezicoureteral sau anomalii ale vezicii urinare Dacă cauza bolii nu este clară, nu este exclusă o biopsie de rinichi Cu toate acestea, în etapele ulterioare, nu are valoare diagnostică, deoarece în stadiul terminal al CRF, modificările histologice (fibroza și inflamația tubulilor) sunt aceleași în diferite boli Tratament și prognostic Tratamentul are ca scop menținerea metabolismului apă-electroliți și eliminarea agenților nefrotoxici Uropatia obstructivă poate necesita suplimentarea cu soluție salină și utilizarea unei rășini care leagă potasiul Prevenirea infecțiilor cu antibiotice în aceste cazuri încetinește dezvoltarea patologiei renale Prognosticul nefritei tubulointerstițiale cronice depinde în mare măsură de natura bolii de bază La pacientii cu obstructie a tractului urinar sau reflux vezicoureteral, gradul de afectare tubulara poate varia; în consecință, boala are un curs diferit: CRF poate ajunge la termeni | stadiul final atât în luni cât și în ani Cu nefronoftiza juvenilă, această etapă se dezvoltă întotdeauna până la adolescență LITERATURĂ Dell K M , Kaplan B S , Meyers S M Nefrita tubulointerstițială În: Nefrologie pediatrică, ed a -a / T M Barratt, E D Avner, W E Harmon (eds ) - Baltimore: Williams & Wilkins, - P - Ellis D , Fried WA, Yunis EJ, Blau EB Nefrita mterstițială acută la copii: un raport de cazuri și o revizuire a literaturii Pediatrie ; : - Hildebrandt E, Omram H Noi perspective: Nephronophthisis-boala renală chistică medulară Pediatr Nephrol ; : - Rossert J Nefrită interstițială acută indusă de medicamente Kidney Int ; : - Ruffing KA, Hoppes P, Blend D et al Eozinofilele din urină revizuite Clin Nephrol ; ; - Schaller S , Kaplan B S Insuficiență renală acută nonoligurică la copii asociată cu agenți antiinflamatori nesteroidieni Pediatr Emerg Care ; : - Vohra S , Eddy A , Levin A V et al Nefrita tubulointerstițială și uveita la copii și adolescenți: Patru cazuri noi și o revizuire a literaturii Pediatr Nephrol ; : - Capitolul Necroza cortexului renal Secțiunea Nefropatie toxică - Insuficiență renală I Capitolul Nefropatie toxică Beth A Vogt Ellis D Avner Medicamentele, substanțele de contrast cu raze X iodate și substanțele chimice pot afecta rinichiul atât direct (prin reducerea fluxului sanguin renal, provocând necroză tubulară acută sau obstrucție tubulară), cât și indirect (prin inducerea de reacții alergice sau hipersensibilitate la nivelul vaselor sau țesutului interstițial) Agenții asociați în mod obișnuit cu nefrotoxicitatea și implicațiile lor clinice sunt enumerați în Caseta Când agenții dăunători sunt eliminați, efectul lor nefrotoxic dispare de obicei Nefrotoxicitatea potențială nu trebuie utilizată ca motiv pentru a nu folosi medicamente esențiale Cu toate acestea, riscul de nefrotoxicitate poate fi redus urmând aceste linii directoare: ) La pacienții cu boală de rinichi, studiile cu raze X cu contrast trebuie înlocuite cu ecografie, RMN sau scintigrafie cu radionuclizi; ) dacă este posibil, ar trebui să alegeți substanțe medicamentoase care nu au activitate nefrotoxică; ) este necesar să se utilizeze cele mai mici doze eficiente de medicamente nefrotoxice, monitorizând nivelul acestora în sânge; $) La pacienţii cu insuficienţă renală, dozele de medicamente utilizate trebuie reduse folosind nomogramele existente; nu puteți utiliza mai multe medicamente nefrotoxice în același timp LITERATURĂ AronoffG R , Bems JS, BrierM E şi colab (eds ) Prescrierea medicamentelor în insuficiența renală, ed a -a - Philadelphia: Colegiul American al Medicilor, Sauso AV, Perazella MA, Hayslett J P Insuficiență renală după terapia cu imunoglobuline intravenoase: Raportul a două cazuri și o analiză a literaturii J Am Soc Nephrol ; : De Vriese AS, Robbrecht DL, Vanholder RC et al Insuficiență renală acută asociată ri-fampicinei: fiziopatologie, imunologică și clinică! Caracteristici Am J Kidney Dis ; Meyer K B , Madias N E Cisplatin nefrotoxicity Miner Electrolyte Metab ; : O'Brien KL, Selanikio JD, Hecdivert C et al Epidemie de decese la copii prin insuficiență renală acută cauzată de otrăvirea cu dietilen glicol JAMA ; : Perazella MA Insuficiență renală acută indusă de Crvstal Am J Med ; : Schwartz A , Perez-Canto A Nefrotoxicitatea medicamentelor antiinfecțioase Int J Clin Pharmacol Ther ; : - Soloman R Insuficiență renală acută indusă de mediu de contrast Kidney Int ; : Sturmer T , Elseviers MM, De Broe M E Medicamente antiinflamatoare nesteroidiene și rinichi Curr Opin Nephrol Hypertens ; : - Timmer R EL, Sands JM Intoxicare cu litiu J Am Soc Nephrol ; : - I Capitolul Necroza cortexului renal Beth A Vogt Ellis D Avner Necroza corticală (și adesea medulară) a rinichilor este un rezultat final comun al diferitelor boli de rinichi De obicei el este Partea XXIX Nefrologie Caseta Sindroame renale cauzate de agenți nefrotoxici sindrom nefrotic • Inhibitori ECA • Săruri de aur • Interferon • Compuşi ai mercurului • AINS • Pg nicittamine Diabetul insipid nefrogen • Amfotericină B • Colchicină • Demeclociclina • Litiu • Metoxifluran • Propoxifen • Vinblastia Vasculita renală • Hidralazina • Izoniazidă • Poopiltiouracil • Sulfonamide • Multe alte medicamente care provoacă o reacție de hipersensibilitate Nefrocalcinoză sau urolitiază boala • Alopurinol • Bumetanida • Etilen glicol • Furosemid • Metoxifluran • Topiramat • Vitamina D Insuficiență renală acută • Acetaminofen • Aciclovir • Aminoglicozide • Amfotericină B • Inhibitori ECA • Cisplatină • Ciclosporină • Etilen glicol • Halotan • Metale grele • Ifosfamidă • Litiu • Metoxifluran • AINS • Agenți de contrast cu raze X • Tacrolimus • Vancomicina sindromul Fanconi • Aminoglizide • Cisplatan • Metale grele (cadmiu, plumb, mercur și uraniu) • Ifosfamidă • Lizol • Tetraciclină expirată Acidoza tubulara renala • Amfotericină B • Litiu • Toluen Nefrită interstițială • Amidopirină • ticilat de p-aminoza • Tetraclorură de carbon • Cefalosporine • Cimetadină • Cisplatină • Colistin • Cupru • Ciclosporină • Etilen glicol • Fo^carnet • Gentamicină • Săruri de aur • Indometacin • Interferon-a • Fier • Kanamicină • Litiu • Manitol • Săruri de mercur • Mitomicina C • Neomicină • AINS • Peniciline (în special meticilină) • Pentamidină • Fenacetina • Fenilbutazonă • Ciuperci otrăvitoare • De [imiksin B • Agenți de contrast cu raze X • Rifampicină • Salicilati • Streptomicina • Sulfonamide • Tacrolimus • Tetracloretilenă • Tpimetoprim/sulfametoxazol Capitolul afectează ambii rinichi și este atât focal și excitant toată substanța corticală -Etiologie La nou-născuți, necroza cortexului renal apare cel mai adesea din cauza infarctului lor ischemic din cauza asfixiei perinatale, a detașării premature a placentei și a transfuziei feto-fetale sau feto-materne, precum și din cauza trombozei venei renale și a malformațiilor cardiace congenitale severe Necroza corticală renală ulterioară la copii este de obicei asociată cu șoc septic sau HUS sever, iar la adolescente cu insuficiență renală acută în timpul sarcinii Mai rar, necroza chistică apare cu mușcături de șarpe veninos, miocardită infecțioasă și tratament cu cefuroximă sau agenți antifibrinolitici (acid tranexamic) Patomorfologie În zonele afectate ale substanței corticale se întâlnesc infarcte cu congestie la nivelul glomerulilor, tromboză arteriolă și necroză tubulară Patogeneza Necroza corticală se dezvoltă atunci când celulele endoteliale sunt deteriorate în combinație cu o scădere a fluxului sanguin renal Toxinele și mediatorii, probabil produși în timpul șocului, HUS sau sepsis, pot deteriora celulele endoteliale și pot iniția coagularea sângelui în vasele renale, ducând la tromboză și necroză corticală a acestora Manifestari clinice Necroza corticală este însoțită de insuficiență renală acută Caderea diurezei, apare macro sau microhematurie Tensiunea arterială crește de obicei, iar trombocitopenia este posibilă din cauza leziunilor microvasculare a rinichilor Diagnosticare În stadiile incipiente, ultrasonografia evidențiază rinichi normali sau măriți fără semne de obstrucție a tractului urinar În viitor, rinichii sunt reduse semnificativ, ceea ce reflectă atrofia lor Cu radionuclizi scinti-'Rafia a rinichilor, perfuzia este redusă sau complet absentă odată cu încetarea funcției lor Diagnosticul diferenţial se pune cu insuficienţa renală din alte cauze (vezi Caseta ) Tratament și prognostic Terapia simptomatică se reduce la completarea volumului de lichid, eliminarea asfixiei și tratamentul sepsisului Poate necesita tratament pentru complicațiile insuficienței renale și dializă Funk Funcția rinichilor la copii se poate recupera doar parțial sau deloc, prognosticul depinde de cantitatea de țesut cortical conservat Cu o recuperare incompletă, riscul de a dezvolta insuficiență renală cronică în viitor crește LITERATURĂ Agraharkar M , Fahlen M , Siddiqui M şi colab Sindromul Waterhouse-Friderichsen și necroza corticală renală bilaterală în sepsisul meningococic Am J Kidney Dis ; : - Chevalier RL, Campbell F , Brenbridge ANAG Factori de prognostic n insuficienta renala acuta neonatala Pediatrie ; : Lemer GR, Kumetz R , Bemstein J şi colab Necroza corticala renala si medulara renala in primele luni de viata Pediatr Nephrol ; : Manley HJ, Batlie GR, Eisele G Necroza corticală renală bilaterală asociată cu cefuroximă axetil Clin Nephrol ; : - Palapattu GS, Barbaris Z, Raijfer J Necroza corticală renală bilaterală acută ca cauză a insuficienței renale postoperatorii Urologie , : Capitolul insuficiență renală Beth A Vogt Ellis D Avner , INSUFICIENȚĂ RENALĂ ACUTĂ Insuficiența renală acută este un sindrom clinic în care o deteriorare bruscă a funcției renale îi privează de capacitatea lor de a menține echilibrul hidric și electrolitic în organism Insuficiența renală acută este diagnosticată la - % dintre copiii internați în marile spitale și % în secțiile de terapie intensivă neonatală Patogeneza Se obișnuiește să se facă distincția între insuficiență renală acută prerenală, renală (parenchimoasă) și insuficiență renală acută postrenală (caseta ) Partea XXIX Nefrologie ♦ Box Cauze comune ale insuficienței renale acute prerenal • Deshidratare • Sângerări • Septicemie • Hipoalbuminemie • Insuficienta cardiaca Renal • Glomerulonefrită - Post-infecțioase / post-streptococice - Lupus - Vasculita hemoragica - Mezangiocapilara - Anticorpi la nivelul membranei bazale a glomerulilor • Sindrom hemolitico-uremic • Necroză tubulară acută • Necroza cortexului • Tromboza venei renale • Rabdomioliză • Nefrita interstitiala acuta • Infiltrare tumorală • Sindromul colapsului tumoral Postrenal • Valve în spatele uretrei • Obstructia segmentului ureteropelvin • Obstrucția gurii ureterelor • Ureterocel • Tumora • Boala urolitiază • Cistită hemoragică • Vezica neurogenă Insuficiența renală acută prerenală (sau azotemia prerenală) se caracterizează printr-o scădere a CBC efectivă, ducând la perfuzie renală insuficientă și RFG Nu există semne de afectare a rinichilor înșiși Cauzele frecvente ale insuficienței renale acute prerenale sunt deshidratarea, sepsisul, sângerarea, hipoalbuminemia severă și insuficiența cardiacă Eliminarea în timp util a perfuziei renale insuficiente duce la restabilirea completă a funcției renale Dacă aportul insuficient de sânge a rinichilor persistă, aceasta poate duce la deteriorarea parenchimului renal și la dezvoltarea insuficienței renale Insuficiența renală acută poate fi rezultatul multor tulburări care duc la afectarea parenchimului renal, inclusiv le cu ischemia lor prelungită Insuficiența renală acută poate fi cauzată de diferite forme de glomerulonefrită - postinfg în ciano, lupus, mesangiocapilar, nefrită aceea cu vasculită hemoragică şi formarea de anticorpi la membrana bazală a glomerulilor În America de Nord, insuficiența renală acută renală apare cel mai adesea cu HUS (vezi capitolul ) Cele mai importante manifestări ale acestui sindrom, pe lângă insuficiența renală acută, includ anemia hemolitică microangiopatică și trombocitopenia HUS poate avea multe cauze, dar în țările dezvoltate, colita hemoragică cauzată de toxina Escherichia coli (O :H ) este cel mai frecvent factor predispozant Necroza tubulară acută este cea mai frecventă la nou-născuții și copiii grav bolnavi după expunerea la agenți nefrotici și/sau ischemie În cazuri tipice, se observă necroza celulelor tubulare, dar modificările histologice semnificative ale rinichilor pot fi absente Mecanismele de dezvoltare a necrozei tubulare acute includ afectarea hemodinamicii intrarenale, obstrucția tubulară și scurgerea pasivă a filtratului glomerular prin celulele tubulare deteriorate în capilarele peritubulare O cauză specifică a insuficienței renale acute este un sindrom de dezintegrare a tumorii în timpul lizei spontane sau induse de chimioterapie a celulelor tumorale la pacienții cu leucemie În acest caz, apare de obicei obstrucția tubulilor de către cristale de acid uric (vezi t , cap și ) Din ce în ce mai mult, nefrita interstițială acută devine cauza insuficienței renale acute ca o manifestare a unei reacții de hipersensibilitate la medicamente sau la diferiți agenți infecțioși (vezi capitolul ) Insuficiența renală acută postrenală apare într-o varietate de condiții care conduc la obstrucția tractului urinar La nou-născuți, se bazează cel mai adesea pe anomalii congenitale, cum ar fi valvele uretrei posterioare și obstrucția bilaterală a segmentului II ureteropelvin La copiii mai mari și adolescenții, poate fi cauzată de urolitiază, tumori (intra-abdominale sau urinare), cistita hemoragică și Capitolul vezica neurogenă Cu doi rinichi funcționali, numai obstrucția bilaterală a tractului urinar poate duce la trei insuficiență renală Îndepărtarea obstrucției este de obicei însoțită de restabilirea funcției renale Excepție fac pacienții cu displazie renală sau obstrucție a tractului urinar pe termen lung Manifestări clinice și diagnostic Stabilirea cauzei insuficienței renale acute ajută la clarificarea cu atenție a anamnezei Un copil cu un istoric de zile de vărsături și diaree este probabil să aibă insuficiență renală acută prerenală asociată cu o scădere a CBC La un copil de ani cu faringită recentă care prezintă edem periorbitar, hipertensiune arterială și macrohematurie, insuficiența renală acută este cel mai adesea renală, din cauza glomerulonefritei postinfecțioase Un copil grav bolnav cu hipotensiune arterială prelungită tratat cu medicamente nefrotoxice dezvoltă de obicei necroză tubulară acută La nou-născuții cu hidronefroză diagnosticată prenatal (prin ultrasunete) și vezică palpabilă, insuficiența renală acută este cel mai probabil asociată cu obstrucția congenitală a tractului urinar (cel mai adesea cu prezența valvelor uretrale posterioare) Examenul fizic trebuie să acorde o atenție deosebită gradului de deshidratare Pentru a reduce BCC sugerează insuficiență renală acută prerenală Indică tahicardie, membrane mucoase uscate și umplere slabă a pulsului Edemul periferic, rafale în plămâni și ritmul cardiac galopant indică supraîncărcarea de volum și posibilitatea de insuficiență renală acută din cauza glomerulonefritei sau a necrozei tubulare acute Erupția cutanată și artrita sunt caracteristice non-fritei în LES sau vasculite hemoragice Masele palpabile în abdomenul lateral pot indica tromboză venoasă renală, tumori, boală polichistică a rinichilor sau obstrucție a tractului urinar Cercetare de laborator Într-un studiu de laborator se poate depista anemie diluțională sau hemolitică, ca în LES, tromboză venoasă renală sau HUS), leucopenie 'Pu C LE), trombocitopenie (în LES, tromboză) Bose ale venelor renale și HUS), hiponatremie (cu diluare a sângelui), acidoză metabolică, concentrații crescute de azot ureic, creatinină, acid uric, potasiu și fosfat în ser (datorită scăderii funcției renale) și hipocalcemie (cu hiperfosfatemie) În glomerulonefrita postinfecțioasă, lupusă și mesangiocapilară, nivelul componentei complementului C în serul sanguin scade Poate contine anticorpi - antistreptococici (cu glomerulonefrita poststreptococica), antinucleari (cu LES), fata de citoplasma neutrofilelor (cu granulomatoza Wegener, poliarterita nodosa) sau antigeni ale membranei bazale glomerulare (cu boala Goodpasture) Hematuria, proteinuria și gipsurile eritrocitare sau granulare în urină indică insuficiența renală acută renală, în special boala glomerulară Leucocitele și gipsurile de leucocite în urină cu hematurie ușoară și proteinurie sunt caracteristice nefritei tubulointerstițiale În nefrita tubulointerstițială indusă de medicamente la copii, eozinofilele pot fi prezente în urină Datele de analiză a urinei ajută la distingerea insuficienței renale acută prerenală de cea renală (Tabelul ) Dacă densitatea relativă a urinei este peste , , osmolalitatea este peste mosmol/kg, conținutul de sodiu este sub mmol/l, iar fracția de sodiu excretată (EFNa) este sub %, insuficiența renală acută este cel mai probabil prerenală În cazurile în care greutatea specifică și osmolalitatea urinei sunt scăzute (respectiv mmol/l și > % la nou-născuți > % ), conform cel mai probabil, există insuficiență renală acută renală EF Na pa Fracția de sodiu excretată (%) Raportul dintre azotul ureic din sânge și creatinina > mmol/l) în insuficiența renală acută poate duce la aritmii cardiace, stop cardiac și deces Primul semn ECG al hiperkaliemiei de reticulare este apariția undelor T cu vârf Aceasta este urmată de lărgirea QRS, deprimarea segmentului ST, aritmii ventriculare și stop cardiac Pe măsură ce nivelul de potasiu seric crește la mmol/l luați măsuri pentru a o reduce Potasiul este exclus atât din dietă, cât și din soluțiile intravenoase În interiorul sau într-o clisma este prescrisă o rășină schimbătoare de ioni, al cărei efect apare după câteva ore Cu o singură doză de rășină la o doză de g/kg, se poate aștepta o scădere a nivelului de potasiu din serul sanguin cu aproximativ mmol/l Rășina poate fi injectată la fiecare ore; frecvența sa de administrare este limitată în principal de riscul supraîncărcării cu sodiu Niveluri ridicate de potasiu seric (mai sus mmol / l), mai ales dacă apar modificări ECG, pe lângă rășinile schimbătoare de ioni, utilizați: ) Soluție % de gluconat de calciu ( ml/kg) administrată cu - minute înainte; ) bicarbonat de sodiu ( - mmol/ki intravenos), administrat cu - minute înainte; ) insulină obișnuită ( , U/kg) cu glucoză % ( ml/kg) administrată timp de oră Gluconatul de calciu previne creșterea excitabilității miocardice cauzată de potasiu, dar nu reduce nivelul de potasiu din serul sanguin Bicarbonatul de sodiu și insulina cu glucoză facilitează mișcarea potasiului din spațiul extracelular ' Capitolul stva în intracelular Deoarece efectul tuturor acestor măsuri apare numai după câteva ore, se efectuează dializă pentru a elimina hiperkaliemia persistentă Datorită reținerii ionilor de hidrogen, fosfat și sulfat în organism, se dezvoltă de obicei o acidoză metabolică ușoară, care însă rareori necesită tratament În acidoza severă (pH-ul sângelui arterial p° indicați pentru proteinurie semnificativă, chiar ® Capitolul (^ absența hipertensiunii arteriale Este necesar să se mențină concentrația de fosfor din serul sanguin la un nivel normal pentru această vârstă de de ani pentru a evita depunerea fosfaților de calciu în țesuturi; produsul calciu-fosfor trebuie să fie sub Tratamentul rapid al bolilor infecțioase și deshidratarea contribuie, de asemenea, la conservarea parenchimului renal Alte măsuri preventive includ corectarea anemiei cu eritropoietină, renunțarea la fumat și utilizarea frecventă a AINS și normalizarea nivelurilor de lipoproteine serice Restricția de proteine din dietă ajută pacienții adulți, dar acest lucru nu este potrivit pentru copii, deoarece afectează negativ creșterea și dezvoltarea acestora , STADIUL TERMINAL ALEGEREA RINCHILOR IRC în stadiu terminal este o afecțiune în care disfuncția renală a ajuns în punctul în care nu mai este posibilă susținerea vieții pacientului chiar și cu ajutorul unui tratament medical maxim și este nevoie de terapie de substituție (dializă sau transplant de rinichi) ) În cele din urmă, transplantul de rinichi devine inevitabil (vezi cap ), întrucât numai el poate oferi copiilor bolnavi și părinților lor o viață mai mult sau mai puțin normală Cu toate acestea, conform statisticilor nord-americane, % dintre copiii cu insuficiență renală în stadiu terminal necesită dializă mai mult sau mai puțin pe termen lung înainte de transplantul de rinichi L Momentul optim de începere a dializei este determinat ținând cont de parametrii biochimici și de starea clinică a pacientului Este în general acceptat că terapia de substituție renală trebuie inițiată atunci când RFG (măsurată prin clearance-ul creatininei) scade sub – ml/min/ , m , incluzând supraîncărcare de volum, tulburări electrolitice, doze de aciditate, pitorizare și simptome de uremie (oboseală) , greață și scăderea performanței școlare), care nu poate fi eliminată printr-o altă ^specială Letalitatea copiilor și tinerilor cu stadiu terminal al insuficienței renale cronice este de aproximativ % asociată cu tulburările cardiovasculare Majoritatea medicilor nefrologi încearcă să înceapă dializa suficient de devreme pentru a preveni dezvoltarea încălcări ascuțite ale electrolitului de apă, schimb de yugo, epuizare și uremie Atunci când alegeți o metodă de dializă, trebuie luate în considerare nevoile individuale ale unui copil bolnav In America de Nord, dializa peritoneala se face in / din cazuri, iar hemodializa se face ecografic Vârsta determină alegerea metodei de dializă: % dintre copiii sub ani folosesc dializa peritoneală, % dintre copiii peste ani folosesc hemodializa În dializa peritoneală, membrana este peritoneul Excesul de apă este îndepărtat din organism de-a lungul unui gradient osmotic creat de concentrația mare de glucoză din lichidul de dializă; zgura prin capilarele peritoneului intră în dializat Soluția este injectată în cavitatea abdominală printr-un cateter special Utilizați fie dializă peritoneală ambulatorie continuă, fie una dintre metodele de dializă peritoneală ciclică continuă (folosind o pompă automată) În America de Nord, dializa ciclică continuă este cel mai frecvent efectuată în timpul somnului, ceea ce eliberează copilul și părinții de procedurile de zi și reduce riscul de peritonită și alte complicații Deoarece dializa peritoneală este mai puțin eficientă decât hemodializa, nu trebuie efectuată de ori pe săptămână (ca hemodializa), ci zilnic (caseta ) ♦ Box Evaluarea dializei peritoneale la copiii cu BRC în stadiu terminal Avantaje • Posibilitatea de a conduce la domiciliu • Simplitate tehnică (dar în comparație cu hemodializa) • Capacitatea de a locui departe de o unitate medicală • Oportunitatea de a merge la școală și de a se angaja în activități extracurriculare • Necesar b dietă mai puțin strictă • Mai puțin costisitoare decât hemodializa Defecte • Posibilă obstrucție a cateterului Posibilă infecție la locul de injectare al Juneter • Scăderea poftei de mâncare (datorită umplerii excesive a cavității peritoneale) Vedere irezistibilă - Povara asupra persoanelor care deservesc pacientul Spre deosebire de hemodializa peritoneală se efectuează de obicei în clinică De regulă, tre- Partea XXIX Nefrologie Se fac sedinte pe saptamana, fiecare dintre ele dureaza - ore Pentru a accesa fluxul sanguin al pacientului se foloseste un shunt arteriovenos creat chirurgical, grefa vasculara sau catetere introduse in vena subclavia sau jugulara interna Literatură Aronoff GR, Bems J S et al (eds ) Prescrierea medicamentelor în insuficiența renală: Ghid de dozare pentru adulți, ed a -a - Philadelphia: Colegiul American al Medicilor, Brouhard B H , Donaldson LA, Lawry K IV et al Funcționarea cognitivă la copii sub dializă și post-transplant Transplant pediatric ; : - Fischbach Te,zic J „ Menouer S et al Hemodializa la copii: principii și practică Sem n Nephrol ; : - Fivush BA, NeuA M Ghid de imunizare pentru boala renală pediatrică Semin Nephrol , - Goodman WG, Goldin J, Kuizon BD și colab Calcificarea arterei coronare la adulții tineri cu boală renală în stadiu terminal care sunt supuși dializă N Engl J Med ; : - Haffner D , Schaefer E, Nissel R şi colab Efectul hormonului de creștere: tratament asupra înălțimii adulte a copiilor cu insuficiență renală cronică N Engl J Med ; ' - Hebert LA, Wilmer IV A, Falkenhain M E et al Renopru-tection: Una sau mai multe terapii? Kidney Int ; : - Lewis EJ, HunsickerL G , Clarke IV R şi colab Efectul renoprotector al irbesartanului antagonist al receptorilor de angiotensină la pacienții cu nefropatie datorată diabetului de tip N Engl J Med , : - Lerner GR, Warady BA, Sullivan EK și colab Dializa cronică la copii și adolescenți: Raportul anual din al studiului cooperativ asupra transplantului renal pediatric din America de Nord Pediatr Nephrol ; : - Parekh RS, Carroll C E, Wolfe RA și colab Mortalitatea cardiovasculară la copii și adulți tineri cu boală renală în stadiu terminal J Pediatr ; : - Parekh RS, Flynn J T „Smoyer IV E şi colab Creștere îmbunătățită la copiii mici cu insuficiență renală cronică severă care utilizează terapia nutrițională specificată J Am Soc Nephrol ; : - Pastan S , Bailey J Terapia de dializă N Engl J Med ; : Ruggenenti P , Perna A , Gherardi G et al Proprietăți renoprotectoare ale inhibiției ACE la nefropatii non-diabetici cu proteinurie non-nefrotică Lancet ; : - Salusky I B, Goodman IV G Osteodistrofie renală adinamică: există vreo problemă? J Am Soc Nephrol ; : - Sanchez C P Prevenirea și tratamentul osteodistrofiei renale la copiii cu insuficiență renală cronică și boală renală în stadiu terminal Semin Nephrol , : - Scharer K , Fchmidt KG, Soergel M Funcția și structura cardiacă la pacienții cu insuficiență renală cronică Pediatr Nephrol ; - Schwartz GJ, Brion L P Spitze A Utilizarea concentrației plasmatice de creatina nouă pentru estimarea ratei de filtrare glomerulară la sugari, copii și adolescenți Pediatric Clin North Am ; : - Valderrabano F Jofre R , Lopez-GomezJ M Stadiul vieții la pacienții cu boală renală în stadiu terminal Am J Kidney Dis ; : - Warady B A , Alexander S R , Watkins S și colab Îngrijirea optimă a pacientului cu boală renală pediatrică în stadiu terminal aflat pe dializă Am J Kidney Dis ; : Warady BA, Belden B , KohautE Rezultatul neurodezvoltării copiilor care inițiază dializa peritoneală în copilăria timpurie Pediatr Nephrol ; : - Capitolul transplant de rinichi Rodrigo E Urizar Copiii cu BRC în stadiu terminal care sunt supuși dializei pe termen lung rămân adesea în urmă în ceea ce privește dezvoltarea generală și sexuală și au dificultăți în a comunica cu ceilalți Prin urmare, cel mai bun mod de a le trata este transplantul precoce al unui rinichi de la o rudă în viață sau al unui rinichi cadaver (cel din urmă cu mai puțin succes) Epidemiologie În Statele Unite, de noi cazuri de insuficiență renală în stadiu terminal la milion de copii sunt înregistrate anual, în principal la vârsta de - ani În rândul copiilor cu vârsta sub an, această rată este de , : În Statele Unite și Canada, până în ianuarie , mai mult de % dintre copiii cu IRC care făceau dializă, aveau un transplant de rinichi sau erau tratați pentru complicații de transplant au fost înregistrate și observate De la începutul înregistrării ( ), un transplant a fost efectuat la ( , %) din copii, în cazuri (din transplanturi, sau %), transplantul repetat a fost efectuat în acelasi pacient Din numărul rămas de copii cu IRC ( , sau , %), ( , %) așteptau transplantul În % din cazuri legate Capitolul transplantul a fost efectuat fără dializă prealabilă (caseta ) f Caseta Condiții și indicații pentru transplantul de rinichi (de la rude vii sau cadavre) la copii • CRF de orice etiologie sau stadiul terminal al acesteia • Selectarea unui donator adult în funcție de vârstă și greutate corporală • Stare nutrițională bună • Absență: proces infecțios activ; retard mintal sever; obstrucția tractului urinar (în multe cazuri este necesar să se impună anastomoze de bypass ale colonului și să se efectueze o intervenție chirurgicală plastică a vezicii urinare); boli ale tractului gastrointestinal, ficatului, pancreasului, patologiei cardiovasculare; tulburări mintale și comportamentale severe sau refuz de a respecta regimul de tratament și dieta; sensibilizarea primitorului cu antigene HLA; obezitate pronunțată Ma trer S M „Nevins T E, / Ascher N Transplant renal la copii În: Pediatric Kidney Disease / C M Edelman Jr (ed ) - Boston: l ittle, Brown & Company, - P - O grefă care funcționează bine (de la rude în viață sau un cadavru) poate restabili complet sănătatea primitorului Cu toate acestea, pacientul și rudele sale trebuie să fie conștienți de faptul că transplantul de rinichi nu este o garanție a sănătății Funcția slabă a grefei (respingerea cronică) este asociată cu creșterea morbidității, mortalității și revenirii la dializă pe termen lung Fragilitatea rinichiului transplantat necesită transplanturi multiple pentru același pacient, ceea ce este împiedicat de numărul limitat de rinichi cadaverici adecvați Aceasta din urmă se poate datora incertitudinii legislației și a poziției comunității profesionale în raport cu prelevarea de organe a cadavrului Necesarul anual de transplant de Nochka este de aproape ori mai mare decât numărul de operații O efectuate În SUA, de pacienți dializați necesită de controale N°, ceea ce în prezent nu este posibil, deci trebuie să ia rinichi de la copiii sub ani după moartea cerebrală Încercările de xenotransplant (de la alte specii) sunt în prezent doar experimentale Cauzele stadiului terminal al insuficienței renale cronice la pacienții de diferite vârste sunt diferite: patologia congenitală a rinichilor ( %), glomerulonefrita ( %), glomeruloscleroza segmentară focală ( %), metabolică ( %) și altele ( %) boli (Tabelul și caseta ) Deși un procent semnificativ de cazuri reprezintă glomerulopatii (în special în rândul pacienților cu vârsta cuprinsă între - ani), la copiii mai mici de ani predomină patologia congenitală și procesele obstructive ♦ Box Cele mai frecvente boli metabolice ereditare la copii care duc la stadiul final al CRF • Nefronoftiză - stomac medular, boala • Sindrom nefrotic congenital • Sindromul Alport • Cistinoza nefropatică și juvenilă • Oxaloză primară cu oxalurie • Boala polichistică a rinichilor (forma sugarului și adultului) • Sindromul unghiei-rotulei (rsteoonychody-splazie) Tehnica Pentru copiii care cântăresc mai puțin de - kg, rinichiul este transplantat în cavitatea abdominală, mai mult de kg - retroperitoneal în regiunea iliacă dreaptă Vasele renale sunt legate de vasele iliace ale primitorului; ureterul este implantat în vezică (stomia ureterocistone) Localizarea retroperitoneală a rinichiului facilitează biopsia percutanată a acestuia, care este posibilă în viitor Volumul studiilor clinice și de laborator ale donatorului și primitorului înainte de transplantul de rinichi este reflectat în caseta O vârstă foarte fragedă a primitorului poate fi un obstacol în calea transplantului La copiii cu vârsta sub ani, rinichiul transplantat (de la rude în viață sau cadavre) este respins mai devreme decât la o vârstă mai târzie, deși într-un număr de centre medicale rinichii de la donatori adulți sunt transplantați chiar și copiilor de - luni cu o greutate de - kg În plus, copiii mici după transplant se dezvoltă mai rău decât se aștepta La transplantarea unui rinichi cadaveric de la un donator până la ani, perioada de funcționare a acestuia este, de asemenea, scurtată Partea XXIX Nefrolog Tabelul Glomerulopatiile la copii care conduc la insuficiență renală cronică în stadiu terminal Boala Manifestări clinice Glomerulonefrită idiopatică:::“i rapid progresivă (cu semilune, imunocomplex) Insuficiență renală acută progresivă Nefropatie IgA (boala Berger, vasculită hemoragică) Glomerulonefrită cronică activă, sindrom nefrotic, uneori glomerulonefrită rapid progresivă Glomerulonefrită mezangiocapilară (tipurile idiopatice I, II și III) Sindrom nefritic acut și cronic, uneori glomerulonefrită cu recidivă rapidă Glomeruloscleroza segmentară focală Sindrom nefrotic, insuficiență renală progresivă glomerulonefrită progresivă acută sau cronică activă, uneori glomerulonefrită rapid progresivă Glomerulonefrita lupică (tipurile și ale OMS) La fel Microangiopatie (purpură trombocitopenică hemolitică, uremică și trombotică) Glomerulonefrită acută, cronică și uneori rapid progresivă Vasculita (poliarterita nodoza si granulomatoza Wegener) Anticorpi anti-membrană bazală glomerulară (sindromul Hu Pascher și glomerulonefrita idiopatică rapid progresivă) Insuficiență renală acută progresivă și glomerulonefrită rapid progresivă cu sau fără sindrom pulmonar-renal Rinichii transplantați de la rude vii funcționează mult mai mult decât cei cadaveri Aproximativ % dintre ei își păstrează funcția pe parcursul anului și % - în decurs de ani, rinichii cadaveri - , respectiv % De regulă, transplantul de rinichi cadaveric are mai puțin succes la copii decât la adulți La primitorii sub an, durata de viață de ani a grefei este mai scurtă decât la o vârstă mai înaltă In termen de de luni % dintre rinichii prelevați de la rudele vii își păstrează funcția, iar % din cadavre În aproximativ % din cazuri, eșecul grefei se datorează unei reacții de respingere La % se observă o reacție acută de respingere, la % - reluarea bolii inițiale a primitorului Într-un rinichi transplantat, se pot dezvolta aproape toate glomerulopatiile, dar cel mai adesea - glomeruloscleroza segmentară focală (Tabelul ) În % din cazuri, transplantul încetează să funcționeze din cauza trombozei vasculare La transplantarea unui rinichi de la rude în viață, tromboza apare mai ales la primitorii foarte tineri, probabil din cauza tulburărilor hemodinamice sau a dificultăților tehnice în timpul operației În schimb, în transplantul de rinichi cadaveric, frecvența trombozei depinde de vârsta donatorului, nu a primitorului La copiii mai mari, cauza insuficienței renale acute adesea este prezentă necroza tubulară, care poate juca și un rol în eșecul grefei În general, factorii de risc cunoscuți pentru pierderea grefei la copii includ vârsta primitorului H X \ Ciclosporină, Brekvinar topurin' \ tacrolimus, Proliferare \ sirolimus Stimularea diferențierii limfocitelor B (producția de anticorpi) factor de diferențiere TS Acid micofenolic Macrofag celulă extraterestră ѵ-v IFN-γ (factor de activare al macrofagului O*) Activare -D b-mercap- n tulburări limfoproliferative cu hiperproducție de citokine (Castleman, POEMS) Adv Nephrol Necker Hosp ; : - Sahota A , Gao S , HayesJ et al Microchimerism și reflecție: O meta-analiză Clin Transplant ; ( pt I - SolHnger H Este toleranța o realitate clinică? Transplant Proc ; (Supliment IA): Starzl TE, Murase N Microchimerism și toleranță Clin Transplant ; ( pct ): - Tolkoff-Rubii N , Rubin RH Progrese recente în diagnosticul și managementul infecției la pacientul cu transplant de organ Semin Nephrol ; : - Vincenti F , Kirkman R , Light S et al Blocarea receptorilor de interleukină- cu daclizumab pentru a preveni respingerea acută în transplantul renal N Engl J Med ; : PARTE XXX BOLI UROLOGICE LA COPII Jack S Bătrân I Capitolul Anomalii congenitale și disgeneza renală Rinichiul este format din cordonul metanefrogen și rudimentul ureterului Acesta din urmă apare în a -a săptămână de sarcină din ductul mezonefric (Wolffian) și pătrunde în firul metanefrogen - o zonă de mezenchim nediferențiat pe creasta nefrogenă Rudimentul ureterului în procesul de dezvoltare face aproximativ ramuri și până în săptămâna a -a formează întregul sistem colector al rinichiului - ureterul, pelvisul renal, caliciul, canalele papilare și canalele colectoare Sub influența inductoare a rudimentului ureterului, diferențierea nefronului începe în săptămâna a -a de sarcină Până în a -a săptămână, adică până la formarea sistemului de colectare, există aproximativ % de nefroni Rata de formare a acestora poate fi descrisă printr-o funcție exponențială Până în a -a săptămână, este complet finalizat Rolul rinichilor fătului în menținerea echilibrului apă-co-stânga este mic Diureza fetală crește treptat odată cu creșterea vârstei gestaționale și până în a -a săptămână este, conform Lannim, de ml/h, RFG - ml/min/ , m În plus, °Na se triplează la fiecare luni A ridica GFR se datorează scăderii rezistenței vasculare intrarenale și redistribuirii fluxului sanguin către stratul cortical, unde sunt localizați majoritatea nefronilor Diverse tulburări ale dezvoltării intrauterine a rinichilor, inclusiv aplazie, displazie, hipoplazie și chisturi multiple, sunt combinate prin termenul „disgeneză” Agenezia renală Ageneza renala bilaterala este incompatibila cu viata in perioada extrauterina La scurt timp după naștere, copiii mor din cauza hipoplaziei pulmonare Combinația dintre agenezia renală și hipoplazia pulmonară este cunoscută sub numele de sindromul Potter Acest sindrom este însoțit de dismorfie facială caracteristică „Fața lui Potter” (Fig ) include hipertelorism, epicantus, poziția joasă a auriculelor, nasul larg turtit, micrognatia În plus, se observă anomalii ale membrelor Agenezia renală bilaterală trebuie luată în considerare dacă ecografia arată oligohidramnios și nu reușește să vizualizeze rinichii și vezica fetală Ageneza renală bilaterală apare cu o frecvență de : de nou-născuți, ceea ce reprezintă % din fenotipul Potter Se observă și cu displazie chistică a rinichilor și uropatie obstructivă, mai rar cu polichistoză autozomal recesivă (infantilă), hipoplazie sau displazie medulară a rinichilor Agenezia este absența congenitală a unui rinichi din cauza unei anomalii a mugurului ureteral Ar trebui să se distingă de aplazie, o formă extremă de dis- Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Un născut mort cu agenezie și „fața lui Potter” caracteristică (Fotografia prin amabilitatea lui Barbara Burke, MD, Departamentul de Medicină și Patologie de Laborator Spitalul Universității din Minnesota, Minnesota ) plasie, în care un tubercul de țesut nefuncțional acoperă un ureter normal sau anormal Cu toate acestea, este dificil să le diferențiezi clinic Termenul „displazie renală ereditară” se referă la cazurile în care agenezia, displazia, displazia multichistică sau o combinație a ambelor sunt observate în mai multe generații ale aceleiași familii „Adisplazia* a rinichilor se moștenește în mod autosomal dominant cu o penetranță de - % și expresie variabilă „Adisplazia” ereditară și ageneza bilaterală a rinichilor sunt însoțite de malformații ale anusului și rectului, ale sistemului cardiovascular și ale scheletului Agenezia renală unilaterală este de obicei detectată în timpul examinării pentru alte malformații sau boli ale sistemului urinar Incidența agenezei renale unilaterale este crescută la nou-născuții cu o singură arteră renală Cu adevărata ageneză unilaterală, nu există ureter pe aceeași parte și jumătate corespunzătoare a triunghiului vezicii urinare Rinichiul existent este supus compensatoriu hipertrofie, parțial prenatală, dar predominant de fapt postnatal În aproximativ % din cazuri, există reflux vezicoureteral pe partea laterală a rinichiului solitar La bărbați, agenezia unilaterală a rinichiului în majoritatea cazurilor este însoțită de absența ductului Wolffian și, în consecință, a canalului deferent pe aceeași parte Hauser: agenezia unilaterală sau ectopie a rinichiului, malformație a trompelor uterine și a uterului, si ageneza vaginala Diagnosticul de agenezie renală unilaterală se face de obicei pe baza faptului că rinichiul nu este vizualizat pe ultrasunete și urografie excretorie În unele cazuri, există hipoplazie sau displazie multichistică a rinichiului urmată de degenerare chistică completă În medii clinice, nu este nevoie în mod special de a diferenția astfel de modificări secundare de agenezia renală unilaterală adevărată Este mai important să se efectueze o urografie excretorie sau scintigrafie în absența unui rinichi conform ecografiei pentru a exclude un rinichi ectopic Dacă un singur rinichi este format corect, funcția acestuia poate rămâne normală pe tot parcursul vieții Întrebarea dacă este permisă practicarea sporturilor asociate cu riscul de accidentare (fotbal, karate) cu agenezie renală unilaterală rămâne controversată Pe de o parte, aceste activități nu sunt împiedicate de faptul că splina, ficatul și creierul unei persoane nu sunt împerecheate În plus, pierderea unui rinichi din cauza unei leziuni sportive este un fenomen foarte rar Pe de altă parte, se știe că singurul rinichi este hipertrofiat compensatoriu, motiv pentru care nu este acoperit suficient de coaste, astfel că vătămarea gravă a acestuia este periculoasă de moarte AARP recomandă evaluarea pericolului activităților sportive în fiecare caz în mod individual Displazia și hipoplazia rinichilor Termenul "displazie" este mai degrabă histologic, reflectând o încălcare a diferențierii metanefrosului cu păstrarea structurilor primitive în întregul rinichi sau în secțiunile sale individuale, în special tubulii Uneori, împreună cu ei, țesuturile ectopice, cum ar fi cartilajul , se mai gasesc Displazia renală poate fi difuză sau limitată Când sunt prezente chisturi, este definită ca displazie chistică Capitolul Dacă rinichiul este un conglomerat de chisturi, în care țesutul normal este aproape sau complet absent, se vorbește de displazie multichistică (Fig ) Displazia are o patogeneză multifactorială Potrivit unei ipoteze, rolul predominant în ea îl joacă ectopia rudimentului ureterului, datorită căreia nu pătrunde în cordonul metanefrogen și nu induce diferențierea normală a acestuia Cauza displaziei renale poate fi, de asemenea, o obstrucție a tractului urinar într-un stadiu incipient al dezvoltării intrauterine, de exemplu, o valvă uretrale, absența sau atrezia ureterului superior Rinichiul multichistic este o malformație în care rinichiul este înlocuit cu un conglomerat de chisturi și nu funcționează Apare de obicei din cauza atreziei ureterului Mărimea rinichiului degenerat chistic variază foarte mult Boala renală multichistică apare cu o frecvență de : Clinicienii folosesc adesea termenii „po-chistic” și „multicistoză” ai rinichilor ca sinonime, ceea ce nu este în întregime corect Boala polichistică de rinichi este moștenită într-o manieră autozomal recesiv sau autosomal dominant și afectează ambii rinichi (vezi capitolul ) Boala renală multichistică este de obicei unilaterală și nu este moștenită Multicistoza bilaterală este incompatibilă cu viața ₽Ex" Preparat chirurgical - displazie renală multichistică cu atrezie ureterală Displazia renală multichistică este cea mai frecventă cauză a maselor abdominale la nou-născuți Adesea, este descoperită întâmplător în timpul ecografiei prenatale În unele cazuri, țesutul renal este complet absent din cauza degenerescenței chistice prenatale Pe partea opusă a rinichiului multichistic, % din cazuri au reflux vezicoureteral, iar - % au hidronefroză Imaginea cu ultrasunete este foarte caracteristică: în locul rinichiului există un conglomerat de chisturi de diferite dimensiuni, nu există țesut renal Scintigrafia confirmă că rinichiul nu funcționează Este prezentată și cistoureterografia micțională, deoarece există reflux vezicoureteral în % din cazuri pe partea opusă rinichiului multichistic Nu există un consens cu privire la tacticile terapeutice Au fost publicate puține cazuri de hipertensiune arterială mediată de renină și de tumoră Wilms (nefroblastom) a rinichiului multichistic În acest caz, un neoplasm malign apare din componenta stromală și nu din chisturi În consecință, chiar și cu degenerescenta chistică completă a rinichiului, pericolul degenerescenței maligne nu dispare Atât hipertensiunea arterială, cât și tumora Wilms sunt inițial asimptomatice și, prin urmare, sunt necesare examenul anual, măsurarea tensiunii arteriale și ultrasunetele Cu o formare volumetrică în cavitatea abdominală, o creștere a dimensiunii chisturilor sau a unui strat cortical sau o creștere a tensiunii arteriale, este indicată nefrectomia O altă abordare este posibilă - nefrectomia printr-o incizie laterală de , - , cm lungime la vârsta de - luni Departamentul de Urologie al AARP continuă să studieze riscul pe termen lung al managementului conservator al bolii renale multichistice Termenul „hipoplazie” se referă la un rinichi care este redus în dimensiune și cu mai puțini nefroni și calici decât în mod normal, dar fără displazie Conceptul de hipoplazie acoperă un grup de astfel de tulburări, care ar trebui să fie distinse de aplazie, în care rinichiul este reprezentat de un rudiment Hipoplazia unilaterală este de obicei detectată întâmplător în timpul examinării pentru o boală a sistemului urinar sau hipertensiune arterială Hipoplazia renală bilaterală este principala cauză a BRST la copiii sub ani Clinic, se manifestă prin insuficiență renală cronică Anamneza include adesea indicații de polidipsie și poliurie fără modificări ale analizei urinei formă rară Partea XXX Boli urologice la copii hipoplazia bilaterală a rinichilor - oligomeganefronie, în care numărul de nefroni este mult mai mic decât în mod normal, dar sunt puternic hipertrofiați Termenul „hipoplazie segmentară” se referă la un rinichi cu dimensiuni reduse (de obicei nu mai mult de g), având - șanțuri adânci pe suprafața laterală, parenchimul sub care este format din tubuli care arată ca țesut tiroidian Nu se știe dacă acest defect este congenital sau dobândit Diagnosticul este de obicei pus la vârsta de ani sau mai mult, la examinarea pentru hipertensiune arterială, care de obicei necesită îndepărtarea rinichiului Anomalii în forma și localizarea rinichilor În timpul dezvoltării, rinichiul se ridică de la pelvisul mic până la locația sa normală în spatele coastelor inferioare Mișcarea în sus a rinichiului și rotația pot rămâne incomplete, rezultând ectopie sau rotație incompletă a acestuia Rinichiul în astfel de cazuri este situat în pelvis, regiunea iliacă, piept sau pe partea opusă Ultima opțiune în % din cazuri duce la fuziunea ambilor rinichi Ectopia renală apare cu o frecvență de : Fuziunea rinichilor este o anomalie destul de comună Polii inferiori ai rinichilor se îmbină de-a lungul liniei mediane pentru a forma un rinichi în formă de potcoavă (Fig ) O anomalie similară apare cu o frecvență de : de nașteri, dar cu sindromul Turner - în % din cazuri (Anomaliile rinichilor sunt prezente la % dintre pacienții cu acest sindrom ) Nefroblastomul (tumora lui Wilms) apare de ori mai des în rinichiul potcoavă decât în populația generală În plus, această anomalie este adesea însoțită de urolitiază și hidronefroză din cauza obstrucției refluxului pelvi-ureteral, dar nu în primii ani de viață Aparent, cu un rinichi de potcoavă, frecvența displaziei multichistice, unilaterală sau bilaterală, este ușor crescută Termenul „ectopie confluentă încrucișată” se referă la cazurile în care parenchimul ambilor rinichi situati pe aceeași parte se contopește Funcția lor nu este de obicei schimbată Cea mai comună opțiune este localizarea rinichiului stâng pe dreapta și fuziunea acestuia cu jusul inferior al rinichiului drept Afluxul ureterelor în același timp normal Glandele suprarenale sunt situate în locurile obișnuite Această anomalie are Orez , Un rinichi în formă de potcoavă cu un istm al unui parenchim funcțional pe o nefrogramă cu radionuclizi: LT - stânga; RT - dreapta; Posterior - spate important în intervențiile chirurgicale la rinichi, deoarece opțiunile de alimentare cu sânge cu acesta sunt foarte diverse, ceea ce face rezecția dificilă Anomalii asociate Malformațiile tractului urinar superior sunt adesea însoțite de anumite anomalii congenitale, de exemplu, o singură arteră ombilicală sau malformații cardiace congenitale, anomalii ale urechii externe, în special în combinație cu malformații multiple, atrezie anale, scolioză congenitală Cu toate aceste defecte, este indicată ecografia rinichilor LITERATURĂ Academia Americană de Pediatrie, Comitetul pentru Medicină Sportivă și Fitness Condiții medicale care afectează participarea la sport Pediatrie ; - Belk RA, Thomas DF, Mueller RF și colab Un studiu de familie și istoria naturală a rinichiului displazic multichistic unilateral detectat prenatal J Urol ; G -£ Feldenburg LR, Siegel NJ Cursul clinic și rezultatul pentru copiii cu rinichi displazici multichistici Pediatr Nephrol ; : - Glassberg K Dezvoltarea normală și anormală a rinichiului: interpretarea unui clinician a cunoștințelor curente J Urol ; : - Ichikarr a I , Kuyayama F , Pope J C IV și colab Paradig® trece de la teoriile anatomice clasice la vederile biologice contemporane ale CAKUT Kidney Int ; - - Capitolul £i | O auwit A , Coakley FV et al Asocierea agenezei renale și anomaliilor duetului mullerian J Comput Assist Tomogr ; : - tfcCallum X , Milunsky J , Muuamz R şi colab Agenezia renală unilaterală asociată cu absența congenitală bilaterală a canalului deferent: constatări fenotipice și considerații genetice Hum Reproii ; : - Mingin GC, Gilhooly P , Sadeghi-Nejad H Transitional cell carcinom in a multicystic dysplastic kidney J Urol ; : Oshima K , Miyazaki Y , Brock JW III și colab Expresia receptorului angiotensinei de tip II și înmugurirea ureterală J Urol ; : - Pope J C IV, Brock JW III, Adams MC și colab Anomalii congenitale ale rinichilor și tractului urinar - rolul mutației pierderii funcției în gena receptorului angiotensinei de tip pluripotente J Urol ; : - Seeman X John U , Blahova K et al Monitorizarea ambulatorie a tensiunii arteriale la copiii cu rinichi multichistic unilateral Eur J Pediatr ; : - Snodgrass WT Hipertensiune arterială asociată cu rinichi displazic multichistic la copii J Urol ; : - Sukthankar S , Watson A R Boala renală displazică multichistică unilaterală: Definirea istoriei naturale Acta Paediatr ; : - Wang RY, Earl DL, Ruder RO et al Anomalii sindromice ale urechii și ecografii renale Pediatrie ; ( ): E I Capitolul Infectii ale tractului urinar - și de asemenea cap Prevalență și etiologie Frecvența infecțiilor urinare (ITU) este de - % la fete și de % la băieți La fete, primul episod de ITU apare de obicei înainte de vârsta de ani Vârfurile de incidență se observă în primul an de viață și în perioada de obișnuire cu curatenie La - % dintre fete, un al doilea episod apare în următorii , ani după primul episod de IMHI La băieți, primul episod de ITU apare de obicei înainte de vârsta de an Prevalența infecțiilor urinare variază în funcție de vârstă În primul an de viață, raportul băieți/fete în rândul pacienților este de , - , : ; fetele mai mari de - ani au un raport de : Principalii agenți cauzali ai ITU sunt bacteriile intestinale la fete, in - % din cazuri, agentul patogen este Escherichia coli, urmat de €osiella spp și Proteus spp Băieții sunt mai mari an, conform unei date, Proteus spp găsit la fel de des ca E coli, după alții - sunt dominați de agenți patogeni gram-pozitivi Staphylococcus saprophyticus se găsește la fel de des la băieți și fete Agenții cauzali ai ITU, în special cistita, sunt uneori viruși, în special adenovirusuri UTI este o cauză importantă a insuficienței renale cronice Unii experți, totuși, se îndoiesc de acest lucru, deoarece un istoric de ITU apare la doar % dintre pacienții cu insuficiență renală cronică Poate că acest lucru se datorează recunoașterii îmbunătățite a factorilor de risc pentru UTI, diagnosticului și tratamentului precoce Manifestări clinice și clasificare UTI are trei forme principale: pielonefrită, cistita și bacteriurie asimptomatică Pielonefrita se caracterizează prin următoarele simptome (toate sau unele): durere în abdomen sau lateral, febră, stare de rău, greață, vărsături și uneori diaree La nou-născuți și sugari, tabloul clinic este nespecific: icter, pierderea poftei de mâncare, anxietate, scădere în greutate Aceste simptome indică o infecție bacteriană a tractului urinar superior Când parenchimul renal este implicat în proces, se vorbește despre pielonefrită acută, dacă parenchimul rămâne intact, se numește pielită Deteriorarea parenchimului renal în pielonefrita acută duce la nefroscleroză, așa-numita încrețire pielonefritică a rinichilor Cistita se caracterizează prin disurie, nevoia de a urina, urinare frecventă, durere în regiunea suprapubiană, incontinență urinară și mirosul său neplăcut Cistita nu este de obicei însoțită de febră și nu duce la afectarea parenchimului renal Termenul „bacteriurie asimptomatică” este folosit atunci când microbii patogeni sunt găsiți în urină fără manifestări clinice de infecție Bacteriuria asimptomatică apare aproape exclusiv la fete Este o afecțiune benignă fără afectare a parenchimului renal Cu toate acestea, la femeile însărcinate, în absența tratamentului, se transformă adesea într-o UTI pronunțată clinic La fete, bacteriuria este uneori privită ca asimptomatică din greșeală, ignorând incontinența urinară de zi sau noapte și disconfortul la nivelul perineului Patogenie și patomorfologie O ITU este aproape întotdeauna o infecție ascendentă Bacteriile intestinale colonizează perineul și intră în vezică prin uretră La băieții necircumciși, bacteriile intră în uretra din cavitatea preputului În parenchimul renal, infecția pătrunde în principal din tractul urinar inferior, mai rar pe cale hematogenă Când infecția se extinde de la vezica urinară la parenchimul renal, apare pielonefrita acută Canalele papilare și calicele mici au un mecanism de angireflux care împiedică fluxul retrograd de urină în canalele colectoare Cu toate acestea, în unele calice mici, de obicei la polul rinichilor, apare un astfel de curent Intrând în parenchimul rinichilor, urina infectată determină o reacție inflamatorie și un răspuns imun (Fig ), ducând la deteriorarea parenchimului și nefroscleroză ulterioară (Fig ) Refluxul retrograd al bacteriilor în țesutul renal eu Bacterian-agregare neutrofile endotoxină * Chemotaxia neutrofilelor * Distrugerea ► Fagocitoza bacteriilor bacterii / eu Obstrucție capilară ♦ Ischemie renală I / Eliberarea de superoxizi Reperfuzie /* Eliberarea lui ^ Moartea tubularului epiteliul lizozomal enzime t Inflamație interstițială I Microabces I Formare de cicatrice în parenchimul renal Orez , Patogenia nefrosclerozei după pielonefrită acută (ridurile pielonefrotice ale rinichiului) (Patogenia pielonefritei J Urol ; : ) Orez , Nefroscleroza datorată pielonefritei recurente Febra cu ITU la copiii de orice vârstă este indicatoare de pielonefrită acută, care poate provoca nefroscleroză Această poziție este respinsă de faptul că, cu rezultatele normale ale nefrografiei cu radionuclizi cu acid , -dimerkaiv tosuccinic până la vârsta de ani, riscul de încrețire pielonefritică a rinichiului în timpul episoadelor ulterioare de ITU, aparent, este mic Factorii de risc individuali pentru ITU sunt enumerați în Caseta Refluxul vezicoureteral este discutat în cap La fete, ITU apare adesea în perioada de formare a purității, deoarece este adesea însoțită de o tulburare funcțională a micțiunii Încercările copilului de a reține urina apar pe fondul contracțiilor necontrolate ale vezicii urinare, rezultând un flux turbulent de urină sub presiune mare, dar vezica urinară nu este complet golită Ambii factori contribuie la QaI riuria O situație asemănătoare apare în „ * M-am obișnuit deja să păstrez curățenia, dacă el Capitolul urină rar Uropatia obstructivă cu hidronefroză predispune la ITU din cauza stazei urinare Infecția vezicii urinare poate apărea din cauza nerespectării asepsiei în timpul cisturgografiei micționale sau a instalării unui cateter urinar Constipația este, de asemenea, un factor de risc, deoarece poate fi însoțită de tulburări de urinare ♦ Box Factori de risc pentru ITU — • Femeie • Preputul necircumcis la băieți • Reflux vezicoureteral* • Perioada de obişnuire cu curăţenia • Tulburări de urinare • Uropatie obstructivă • Cateterism vezical, intervenții endoscopice • Spălarea în direcția de la anus spre față • Băi cu spumă • Lenjerie strâmtă • Intră oioz • Constipație • Tulpini de E coli cu flagelanti de tip II • Anomalii anatomice (de exemplu, fuziunea labială) • Vezica neurogenă • Viața sexuală • Sarcina *Eșuează riscul ridicat de pielonefrită, dar nu și cistită Patogenia ITU este parțial asociată cu prezența flagelilor pe suprafața celulelor bacteriene Flagelii sunt de două tipuri Tipul I este caracteristic pentru majoritatea tulpinilor de E coli Flagelii de acest tip sunt mano-sensibili Atașarea lor de celulele țintă blochează D-maniere Tulpinile cu flageli de tip I nu sunt agenți patogeni ai pielonefritei Flagelii de tip I sunt insensibili la manoză Nu blochează atașarea lor la celulele țintă Doar câteva tulpini de E coli au flageli de tip II, receptorii cărora sunt glicosfingolipidele prezente în membranele exacte ale epiteliului tractului urinar și eritrocite, mai exact, galactoză - galactoză • tigozaharide Aglutinina antigenului P al eritrocitelor aglutinează flagelii de tip II, de aceea se mai numesc și flageli P Printre agenții cauzali ai pielonefritei, tulpinile cu flageli similare alcătuiesc - %, dintre agenții patogeni ai cistitei - doar - % Infecțiile urinare sunt predispuse la defecte anatomice care împiedică urinarea normală, cum ar fi o fuziune labială care face dificilă golirea vezicii urinare și provoacă refluxul urinei în vagin Vezica neurogenă este complicată de ITU din cauza stagnării urinare și a dezordonării sfincterului și detrusorului UTI la fetele active sexual este, de asemenea, parțial asociată cu golirea non-purulentă a vezicii urinare În cele din urmă, bacteriuria asimptomatică, care apare la - % dintre femeile însărcinate, poate duce la ITU ITU sunt mai puțin frecvente la sugarii alăptați decât la sugarii hrăniți cu formulă Pielonefrita xantogranulomatoasă este o formă rară de pielonefrită cu formare de granuloame inflamatorii cu celule gigantice și histiocite spumoase Clinic se manifesta prin formarea volumetrica a rinichilor si infectie urinara acuta sau cronica Cauzele pielonefritei xantogranulomatoase, care necesită de obicei nefrectomie sau rezecție renală, sunt urolitiaza, obstrucția tractului urinar și infecția cu Proteus spp sau E coli Diagnosticare Un diagnostic prezumtiv de ITU bazat pe prezentarea clinică și/sau analiza de urină necesită analiza de urină pentru a confirma cultura Prin urmare, acuratețea diagnosticului depinde în mare măsură de colectarea corectă a urinei pentru examinarea bacteriologică Pentru colectarea urinei se folosesc mai multe metode, cu anumite avantaje La copiii deja obișnuiți cu curățenia, de obicei este posibilă obținerea unei porții medii de urină Spălarea preliminară a deschiderii externe a uretrei, conform celor mai multe date publicate, nu afectează rezultatul studiului Prezența a CFU dintr-un tip de bacterie sau mai mult în ml de urină sau CFU cu un tablou clinic adecvat confirmă diagnosticul La băieții necircumciși, prepuțul trebuie retras Dacă acest lucru nu este posibil, nu trebuie luată o probă de urină la mijlocul fluxului, deoarece rezultatul culturii nu este de încredere La sugari, urina, după spălarea prealabilă a organelor genitale cu o soluție dezinfectantă, este colectată într-un pahar adeziv Partea XXX Boli urologice la copii pisoar accidentat Un rezultat negativ al culturii urinei colectate este fără îndoială, dar un rezultat pozitiv, în special la fete și băieți necircumcisi, se poate datora contaminării organelor genitale În astfel de cazuri, prezența a CFU a unui tip de bacterie sau mai mult în ml de urină este considerată ca confirmare a diagnosticului în tabloul clinic al ITU În cazurile de bacteriurie mai mică sau în absența manifestărilor clinice ale ITU, se recomandă un cateter urinar pentru confirmarea diagnosticului (vezi mai jos) Studiul urinei prelevate cu un cateter, supus dezinfectării temeinice a pielii din jurul deschiderii externe a uretrei și a tehnicii corecte de cateterizare, este mai fiabil Ca cateter, se folosește o sondă gastrică din polietilenă nr (la sugari) sau nr (după an) Pentru a evita traumatismele la nivelul uretrei, cateterul este lubrifiat generos cu o cremă emolientă Pentru însămânțare, este suficient să aspirați câțiva mililitri de urină într-o seringă sterilă Cateterizarea la scurt timp după urinare permite determinarea volumului de urină reziduală și evaluarea completității golirii vezicii urinare Este important să se cultive imediat, deoarece menținerea probei la temperatura camerei mai mult de oră duce la multiplicarea unui număr mic de bacterii introduse accidental, o supraestimare a numărului de UFC și un diagnostic eronat al ITU Cu toate acestea, dacă proba este păstrată la frigider din momentul recoltării, rezultatul inoculării este destul de sigur Analiza de urină se face din aceeași probă ca și cultura Leucocituria mărturisește, în prezența altor criterii, în favoarea ITU, dar absența acesteia nu exclude acest diagnostic În plus, leucocituria este posibilă în absența unei ITU Testarea urinei pentru nitriți și leucocite esteraze în infecții urinare este de obicei pozitivă Cistita acută se caracterizează prin microhematurie Gipsurile leucocitare indică pielonefrita, dar sunt rareori găsite În absența manifestărilor clinice și a analizelor anormale de urină, ITU este foarte puțin probabilă O analiză normală a urinei în tabloul clinic al ITU nu exclude infecția Pielonefrita acută se caracterizează prin leucocitoză, neutropenie, o creștere a VSH, o creștere a nivelului de proteină C reactivă Cu toate acestea, toți acești indicatori sunt nespecifici, în special ultimii doi observată cu orice infecție bacteriană Într-un abces renal, numărul de leucocite în μl depășește - Pielonefrita acută, în special la sugari și cu uropatie obstructivă, este adesea însoțită de o îngheț bacterian, de aceea sunt necesare hemoculturi Cei mai frecventi agenți cauzali ai cistitei hemoragice acute sunt E coli și adenovirusurile tipurile și Cistita adenovirusului este mai frecventă la băieți Hematuria cu el durează aproximativ zile Recuperarea vine spontan Cistita eozinofilă este o formă rară a bolii, etiologia este necunoscută, uneori apare la copii Se caracterizează prin simptomele obișnuite de cistită și hematurie, cu dilatare ureterală și uneori hidronefroză Cistografia relevă un defect de umplere a vezicii urinare, reprezentând histologic un infiltrat inflamator cu un număr mare de eozinofile Un istoric de expunere la un alergen este uneori posibil O biopsie este adesea necesară pentru a exclude un neoplasm Pentru tratament se folosesc antihistaminice și AINS, în cazurile încăpățânate, se injectează dimetil sulfoxid în vezică Cistita interstițială se caracterizează prin simptome de iritație a vezicii urinare, cum ar fi urinarea frecventă, urgență, disurie, dureri de vezică și pelvin în absența bacteriuriei Etiologia bolii este necunoscută Apare mai ales la fetele adolescente Cistoscopia evidențiază ulcerația mucoasei și mărirea vezicii urinare Ca mijloc de tratament se utilizează hidrodistensia vezicii urinare și coagularea cu laser a suprafeței erozive, dar terapia nu aduce o ușurare de durată Tratament In cistita acuta este indicat tratamentul imediat pentru prevenirea infectiei ascendente În cistita severă, începe imediat după luarea urinei pentru cultură, în cazurile ușoare, când nu există o certitudine în diagnostic, puteți aștepta rezultatul celui din urmă Dacă rezultatul este negativ sau îndoielnic, cultura se repetă Deci, dacă bacteriuria în porțiunea mijlocie a urinei este mai mare de QI, dar mai mică de IO CFU de bacterii Gram-negative, urina este luată pentru re-însămânțare cu un cateter înainte de tratament Daca este indicat tratament imediat D° rezulta cultura si susceptibilitate Capitolul agentului cauzal i se prescrie empiric o cură de - zile de trimetoprim/sulfametoxazol (vezi mai jos), la care majoritatea tulpinilor £ sunt sensibile coli Majoritatea tulpinilor de Klebsiella spp și Ent-grobacter spp sensibil la nitrofurantoină în doză de - mg/kg/zi în sau prize Utilizați cu succes amoxicilină ( mg/kg/zi), dar avantaje clare față de sulfonamide și nitrofu nu are rantoin Pentru infecțiile urinare cu febră mare care sugerează pielonefrită, este indicată o cură de zile cu un antibiotic parenchim renal cu concentrație mare și corectarea deshidratării niya În cazurile ușoare, băutul este suficient pentru aceasta Cu bacteriemie cu intoxicație severă, deshidratare severă, vărsături, este necesară administrarea intravenoasă de medicamente și lichide antibacteriene, adică este necesară spitalizarea Utilizați parenteral ceftriaxonă ( - mg/kg/zi, dar nu mai mult de g) sau ampicilină ( mg/kg/zi) în în combinație cu un aminoglicozid, cum ar fi gentamicina ( - mg/kg/zi în - doze) Datorită oto- și nefrotoxicității aminoglicozidelor, este necesar monitorizați zilnic nivelurile serice ale acestora, precum și creatinina (acesta din urmă trebuie determinată și înainte de începerea tratamentului) Aminoglicozidele sunt deosebit de eficiente împotriva Pseudomonas spp , ajutate de alcalinizarea urinei prin administrarea de bicarbonat de sodiu Pentru alte bacterii Gram-negative, cefalosporinele orale de generația a treia, cum ar fi cefixima, nu sunt mai puțin eficiente decât ceftriaxona și sunt recomandate de unii experți mai întâi dacă administrarea parenterală poate fi evitată Nitrofurantoina nu atinge o concentrație mare în parenchimul renal și, prin urmare, nu este utilizată în practica pediatrică pentru ITU cu febră mare Dacă agentul patogen, în special Pseudomonas spp , este rezistent la cefalosporine Adolescenților cu vârsta peste ani li se poate administra medicamentul fluorochinolon ciprofloxacină pe cale orală La pacienții mai mici de această vârstă, se utilizează În fibroza chistică cu infecție cronică a plămânilor cauzată de Pseudomonas spp , Prin urmare, cursul său scurt în pielonefrita cauzată de aceiași agenți patogeni la copii este considerat acceptabil Este însă rar folosită, având în vedere că în experimentele pe animale, fluorochinolonele afectează cartilajul Eficacitate și siguranță se investighează utilizarea ciprofloxacinei la copii În unele cazuri, ceftriaxona este administrată intramuscular într-o doză de saturație, urmată de o tranziție la administrarea orală a unei cefalosporine de a treia generație Cu un abces renal, paranefrită, pielonefrită pe fondul nefropatiei obstructive, pe lângă terapia cu antibiotice, corectarea deshidratării și terapia simptomatică, este necesar drenaj deschis sau percutan Dupa saptamana după terminarea terapiei cu antibiotice, urocultura se repetă pentru a se asigura că bacteriuria a încetat Având în vedere tendința de recidivă a ITU chiar și în absența unor defecte anatomice predispozante, în următorii - ani, însămânțarea se repetă periodic chiar și cu o bunăstare clinică completă În cazul recidivelor frecvente, este important să se identifice factorii predispozanți De exemplu, la fetele de vârstă școlară, tulburarea de urinare este adesea un astfel de factor Tratamentul cu succes reduce semnificativ rata de recurență Golirea rara a vezicii urinare și constipația predispun, de asemenea, la infecții urinare recurente Reducerea constipatiei si incurajarea urinarii frecvente pot ajuta la prevenirea recidivelor frecvente ale ITU Adesea, un efect benefic este asigurat de prevenirea reinfectării medicamentoase - luarea * / doze terapeutice de trimetoprim / sulfametoxazol sau nitrofurantoin dată pe zi Amoxicilina sau cefalexina sunt, de asemenea, utilizate în scop profilactic, dar dacă microflora devine rezistentă la acestea, o ITU poate reapari Alte indicatii pentru utilizarea profilactica a medicamentelor antibacteriene (vezica neurogena, staza urinara si obstructia tractului urinar, reflux vezicoureteral, urolitiaza) sunt discutate in alte capitole Eficacitatea sucului de afine ca mijloc de prevenire a recurenței infecțiilor urinare nu a fost dovedită Tratamentul consecințelor severe ale nefrosclerozei pielonefritice - hipertensiunea arterială și insuficiența renală - este discutat în capitolele relevante (cap T și ) Studii imagistice Scopul studiilor imagistice în ITU este de a identifica defectele anatomice predispozante Ecografia poate exclude hidronefroza, abcesul renal și paranefrita În - % din cazurile acute Partea XXX Boli urologice la copii Ecografia pielonefritei determină o creștere a rinichiului Cercetarea Doppler este oarecum mai sensibilă, dar datele sale sunt departe de a fi întotdeauna de încredere Ridarea pielonefritică a ultrasunetelor rinichilor dezvăluie doar în % din cazuri În mod normal, diferența de lungime a ambilor rinichi nu trebuie să depășească cm O diferență mai mare indică o încetinire a creșterii unui rinichi Cu toate acestea, un rinichi mărit din cauza pielonefritei acute poate compensa această diferență În diagnosticul de pionefroză, o afecțiune care necesită drenajul imediat al sistemului pelvicaliceal cu nefrostomie percutanată, ultrasunetele este destul de sensibilă Cistouretrografia miccională este indicată pentru ITU la copiii sub ani, la băieți indiferent de vârstă, în prezența febrei și în cazul a sau mai multe recăderi la fetele de vârstă școlară Cea mai frecventă constatare cu acesta (în aproximativ % din cazuri) este refluxul vezicoureteral (Fig ) Nu există un consens cu privire la momentul implementării sale În unele clinici se amână - săptămâni, până când cistita dispare Cu toate acestea, frecvența de detectare a refluxului nu depinde de efectuarea unei cistouretrograme micționale Orez , reflux intrarenal Cistouretrogramă micțională la un băiețel cu antecedente de ITU: reflux vezicoureteral, dilatare ureterală, creșterea parenchimului renal sugerând reflux intrarenal fiya în timpul tratamentului ITU sau după finalizarea acestuia, deci este recomandat înainte ca pacientul să fie externat din spital Dacă este posibil, cistouretrografia micțională pentru fete este înlocuită cu scanarea cu radionuclizi miccional Creează o sarcină mai mică de radiații pe ovare, dar are o serie de dezavantaje - nu permite să se judece caracteristicile anatomice ale vezicii urinare și să determine cu exactitate gradul de reflux, nu determină dublarea și ectopia ureterului La băieți, o evaluare precisă a caracteristicilor anatomice ale uretrei este deosebit de importantă, astfel încât cistouretrografia micțională este indicată deja la primul episod de ITU Considerând cistouretrografia micțională ca fiind traumatizantă pentru un copil, unii părinți își exprimă îndoielile cu privire la necesitatea acesteia într-o imagine normală Y Cu toate acestea, în diagnosticul de reflux, ultrasunetele nu au o sensibilitate suficientă Dezvăluie orice defecte anatomice cu el doar în % din cazuri Anestezia generală pentru cistouretrografia micțională este inacceptabilă, deoarece studiul trebuie să includă în mod necesar o fază de micție În plus, pericolele și costurile asociate cu anestezia generală nu sunt justificate în această situație În unele cazuri, midazolamul se administrează pe cale orală (până la , mg/kg) sau intranazal ( , mg/kg), ceea ce ameliorează teama și oferă amnezie anterogradă Suntem convinși de siguranța și eficacitatea sa și am acumulat suficientă experiență în utilizarea sa în cistouretrografia micțională, o efectuăm fără anestezist, sub controlul parametrilor respiratori și hemodinamici, inclusiv pulsioximetria Dacă alte metode nu reușesc să diagnosticheze pielonefrita acută, se recurge la nefrografia cu radionuclizi cu succimer sau glucoheptonat marcat cu tehnețiu Prezența zonelor cu luminiscență slabă confirmă diagnosticul de pielonefrită Un specialist cu experiență în diagnosticarea radionuclizilor este capabil să distingă pielonefrita acută de cea cronică în funcție de modelul de scanare În ITU cu febră la copiii de orice vârstă, nefrografia cu radionuclizi cu succimer relevă implicarea parenchimului renal în procesul inflamator în aproximativ % din cazuri, iar când este combinată cu reflux Lb de gradul IV sau V, în - % La % dintre pacienții cu nefrografie cu radionuclizi confirmată pielonefrită acută în următoarele luni pe Capitolul O cicatrice se formează în timpul inflamației În același timp, cu o imagine normală a scanării cu radionuclizi în perioada acută a pielonefritei, nu există cicatrici ulterioare CT în diagnosticul pielonefritei acute este destul de informativă, dar experiența utilizării nefrografiei cu radionuclizi În cazul refluxului vezicoureteral, nefrografia cu radionuclizi cu succimer (Fig ) este adesea folosită pentru a detecta nefroscleroza ca metodă cea mai sensibilă și mai precisă, urografia excretorie în diagnosticul său nu este suficient de sensibilă (cicatricea devine vizibilă abia după - ani) În plus, vizualizează sistemul pelvicaliceal mai rău la copiii din primii ani de viață și este asociat cu un anumit risc de reacții alergice la radioopac Orez , Nefrografia cu radionuclizi cu succimer - zonele cu luminiscență slabă pe ambele părți indică pielonefrită acută și pielonefrită sterilizarea rinichilor Este , Subțierea parenchimului peste caliciu pe CT Caracteristic pentru ridurile pielonefritice ale rinichilor și nefropatia de reflux droguri În unele clinici, CT este utilizat pentru vizualizarea parenchimului rinichilor și a sistemului pielocaliceal, care este destul de eficient în diagnosticarea nefrosclerozei (Fig ) Cistoscopia și determinarea diametrului uretrei la fete nu oferă informații care afectează tactica terapeutică Ele nu trebuie utilizate pentru infecții urinare Se credea anterior că îngustimea uretrei la fete predispune la ITU Cu toate acestea, s-a dovedit că la fetele cu ITU recurentă, diametrul uretrei nu este mai mic decât la cele sănătoase LITERATURĂ Algfiasham A A , Nahata M C Utilizarea clinică a fluorochinolonelor m copii Ann Pharmacother ; : - Comitetul pentru îmbunătățirea calității Academiei Americane de Pediatrie Subcomisia pentru infectia urinara Parametru de practică: Diagnosticul, tratamentul și evaluarea infecției inițiale a tractului urinar la sugari și copii mici febrili Pediatrie ; : - Armengol C E , Hendley J O , Schlager TA Ar trebui să renunțăm la microscopia standard atunci când facem screening pentru infecțiile tractului urinar la copiii mici? Pediatr Infect Dis J ; : - Bachelard M , Verkauskas G , Bertilsson M et al Recunoașterea instabilității vezicii urinare la cistouretrografie micțională la sugarii cu infecție a tractului urinar J Urol ; : - Benador D , Neuhaus TJ, Papczyan J -P et al Studiu controlat randomizat de antibiotic intravenos de trei zile versus zile în pielonefrita acută: efect asupra inelului cicatricial renal Arch Dis Child ; : - Biggi A , Dardanelli L , Cussino P et al Valoarea prognostică a scanării acute DMSA la copiii cu prima infecție a tractului urinar Pediatr Nephrol ; : - Cascio S , Colhoun E , Puri P Colonizarea bacteriană a preputului la băieții cu reflux vezicoureteral care primesc profilaxie cu antibiotice J Pediatr ; : - Cho i C H , Lai FC, Shortliffe LM Infecții urinare pediatrice Pediatric Clin North Am ; : - Chnstian MT, McColl J H, NiacKenzie J R și colab Evaluarea riscului a cicatricilor corticale renale cu infectie urinara prin climca! caracteristici și ultrasonografie Arch Dis Child ; : - Garcia FJ, NagerA L Icterul ca semn de diagnostic precoce al infecției tractului urinar la copilărie Pediatrie ; : - Goldman M , Bistritzer T , Note T et al Etiologia cicatricilor renale la sugarii cu pielonefrită și reflux vezicoureteral Pediatr Nephrol ; : - Partea XXX Boli urologice la copii Huicho L , Campos-Sanchez M , Alamo C Meta-analiză a testelor de depistare a urinei pentru determinarea riscului de infecție a tractului urinar la copii Pediatr Infect Dis ; : - Hoberman A , Wald E R , Hickey R IV et al Terapia intravenoasă orală versus inițială pentru infecțiile tractului urinar la copiii mici cu febră Pediatrie ; : - Jantimen ME, Saxen H , Salo E et al Infecții recurente ale tractului urinar la sugar: recidive sau reinfecții? J Infect Dis ; : - Jodal U , Lindberg U Linii directoare pentru managementul copiilor cu infecție a tractului urinar și reflux vezico-ureteric: Recomandări de la o conferință suedeză de ultimă generație Acta Paediatr Suppl ; : - Keren R , Chan E O meta-analiză a studiilor randomizate, conduse de control, care compară terapia cu antibiotice de scurtă și lungă durată pentru infecțiile tractului urinar la copii Pediatrie ; ( ): e Levtchenko E , Lahy C , Levy J şi colab Tratamentul copiilor cu pielonefrită acută: un studiu prospectiv randomizat Pediatr Nephrol ; : - McDonald A , Scranton M , Gillespie R et al Anularea cistouretrogramelor și infecțiilor tractului urinar: cât timp să așteptați? Pediatrie ; ( ): e Mahant S , To T , Friedman J Timing of voiding cystoure-throgram în investigarea infecțiilor tractului urinar la copii J Pediatr ; : - MarkowitzJ E „ Bengmark S Probioticele în sănătate și boală la pacientul pediatric Pediatric Clin North Am ; : - Martinell J , Hansson S , Claesson I şi colab Depistarea cicatricilor uro-grafice la fetele cu pielonefrită a urmat timp de - de ani Pediatr Nephrol ; : - Reid G , BurtonJ Utilizarea Lactobadllus pentru a preveni infecția cu bacterii patogene Microbes Infect ; : - Schlager TA Infecții ale tractului urinar la copii sub ani: epidemiologie, diagnostic, tratament, rezultate și prevenire Pediatr Drugs ; : - Tran D , Muchant DG, Aronoff SC Terapia antimicrobiană de durată scurtă versus convențională pentru infecțiile necomplicate ale tractului urinar inferior la copii: O meta-analiză a de pacienți J Pediatr ; : - Wennerstrom M , Hansson S , Jodal U et al Funcția renală la până la de ani după prima infecție a tractului urinar în copilărie Arch Pediatr Adolesc Med ; : - Williams G , Lee A , CraigJ Antibiotice pentru prevenirea infecției tractului urinar la copii: o revizuire sistematică a studiilor controlate randomizate J Pediatr ; : - Wold A E „Adlerberth I Alăptarea și microflora intestinală a sugarului-implicații pentru protecția împotriva bolilor infecțioase Adv Exp Med Biol ; : - Capitolul reflux vezicoureteral Refluxul vezicoureteral este refluxul de urină din vezică în ureter și pelvis renal În mod normal, ureterul curge în vezică din lateral, pătrunde în direcție oblică prin stratul muscular al detrusorului și este situat în interiorul acestuia din urmă sub membrana mucoasă, creând astfel un mecanism valvular care împiedică curgerea inversă a urinei (Fig ) Refluxul apare atunci când tunelul dintre detrusor și mucoasă este scurt sau complet absent De obicei, refluxul vezicoureteral este o anomalie congenitală, uneori ereditară, care apare la aproximativ % dintre copii Refluxul vezicoureteral predispune la ITU (pielonefrita), deoarece favorizează refluxul bacteriilor din vezică în sistemul pelvicaliceal și parenchimul renal Răspunsul inflamator acut în pielonefrita indusă de reflux, urmat de cicatrizarea leziunilor parenchimatoase, este denumit și nefropatie de reflux Nefroscleroza extinsă duce la hipertensiune arterială mediată de renină și la deteriorarea funcției renale până la insuficiență renală cronică terminală, încetinire în creștere în copilărie, complicații ale sarcinii În trecut, nefropatia de reflux era responsabilă pentru aproximativ - % din cazurile de boală renală în stadiu terminal în copilărie și adolescență Acum a devenit mai puțin frecventă datorită detectării precoce a refluxului și a unei abordări mai raționale a tratarii ITU Cu toate acestea, chiar și acum nefropatia de reflux este una dintre principalele cauze ale hipertensiunii arteriale la copii Clasificare Conform clasificării internaționale, refluxul vezicoureteral este subdivizat în funcție de severitate în cinci grade (І-V) pe baza modificărilor tractului urinar detectate în timpul cistouretrografiei micționale (Fig și ) Cu cât este mai mare gradul de reflux, cu atât este mai probabilă afectarea parenchimului renal Severitatea refluxului este un indicator indirect al unei anomalii grosolane în structura orificiului ureterului Capitolul Orez , Structura normală și anormală a gurii ureterului În funcție de gradul de deplasare a gurii și de scurtarea tunelului dintre membrana mucoasă și detrusor, opțiunile sunt situate de la stânga la dreapta Rândul de sus este o reprezentare schematică a imaginii endoscopice, rândul de jos este o reprezentare schematică a secțiunii sagitale a segmentului intramural al ureterului grad Orez , Gradul de reflux vezicoureteral: / - reflux în ureterul nedilatat; II - reflux în sistemul pelvicaliceal cu un ureter nedilatat fără expansiune; /// - reflux cu dilatarea ureterului si/sau aplatizarea arcadelor cupelor; IV - reflux cu o expansiune bruscă a ureterului; V - reflux masiv cu o expansiune bruscă și tortuozitate a ureterului și pierderea impresiilor papilare Refluxul vezicoureteral este primar sau secundar (Tabelul ) Primar - o consecință a defectului anatomic al gurii ureterului (Fig ) Încălcări ale funcției vezicii urinare contribuie la apariția Refluxului și la întărirea celui existent, în special cu cea mai nefavorabilă structură anatomică a gurii În cazuri deosebit de severe, refluxul masiv în tractul urinar superior duce la supradistensia veziculei urinare - sin)rol megachist-legurter, unilateral sau bilateral (Fig ), în principal la femele Un astfel de reflux poate fi eliminat doar prin reimplantarea ureterului Orez , Cistouretrogramă micțională pentru reflux vezicoureteral pe partea dreaptă de gradul IV care atinge parenchimul renal Aproximativ din de copii are o dublare a tractului urinar, adică urina din rinichi curge nu printr-un ureter, ci prin doi Dublarea poate fi totală sau parțială Cu parțial Partea XXX Boli urologice la copii Tabelul Clasificarea refluxului vezicoureteral Tastați Motivul Primar ■ c Insuficienţă congenitală a mecanismului valvular al orificiului ureteral Primar cu malformație concomitentă a orificiului ureterului Dublarea ureterului Duplicarea ureterului cu ureterocel Ureterul ectopic Diverticuli paraureterali Secundar, din cauza presiunii intravezicale mari Vezica neurogena Disfuncția vezicii urinare nu este asociată cu o tulburare neurogenă Obstrucția gâtului vezicii urinare Secundar din cauza inflamatiei Cistita bacteriana severa Corpuri străine Pietre la vezica urinara Cistită pronunțată clinic Secundar, datorita interventiei chirurgicale la nivelul gurii ureterului Orez , Cistouretrograma micțională a unui băiat nou-născut cu sindrom megachist-megaureter: dilatarea ascuțită a ureterului cu reflux vezicoureteral masiv Vezica urinară puternic dilatată Fără obstrucție uretrale sau disfuncție neurogenă a vezicii urinare ambele uretere se contopesc si au o singura gura, cu gura plina a ureterului, extinsa de la polul inferior al rinichiului, situat deasupra si lateral de gura ureterului de la polul superior În % din cazuri, există o lună de reflux în urină o sursă care se extinde de la polul inferior, în care mecanismul valvular este de obicei mai slab, dar apare și refluxul în ambele uretere (Fig ) Odată cu duplicarea tractului urinar, este posibilă și ectopia ureterului - localizarea gurii ureterului, extinzându-se de la polul superior al rinichiului, în afara vezicii urinare (cap ) Uneori este situat în colul vezicii urinare, ceea ce duce la obstrucția acesteia și la reflux vezicoureteral Dublarea tractului urinar este adesea combinată cu ureterocel - o proeminență chistică a segmentului intramural al ureterului în vezică, care adesea provoacă reflux în ureter, extinzându-se de la polul inferior al rinichiului de aceeași parte sau în ureter pe partea opusă Refluxul se observă de obicei în diverticulul ureterului distal (Fig ) Cu vezică neurogenă din cauza mielomeningocelului, agenezei sacrale, atreziei rectale, refluxul este congenital în % din cazuri Refluxul apare la % dintre băieții cu valve uretrale proximale La presiune mare în vezică (decoordonare a sfincterului și a detrusorului, obstrucție cervicală), refluxul poate duce la afectarea semnificativă clinic a parenchimului renal chiar și în absența infecției Capitolul Primar Dublarea Dublarea cu ureterocel Ureterul ectopic Orez , Defecte anatomice în orificiul ureterului care însoțesc refluxul vezicoureteral ^c , Reflux vezicoureteral și diverticul vezical Cistouretrogramă micțională - reflux vezicoureteral stâng și diverticul vezicii urinare paraureteral Refluxul primar poate fi asociat cu malformații severe ale tractului urinar ) X Cu di %) și nu există manifestări clinice, nu există pericolul observării prospective cu ultrasunete periodice și nefrografie cu radionuclizi pentru monitorizarea funcției renale și a fluxului de urină și utilizarea profilactică a unui medicament antibacterian ( dată fiind stagnarea urinei în rinichi și partea superioară a ureterului) Odată cu deteriorarea funcției renale, stagnarea severă a urinei în sistemul pieloliceal sau dezvoltarea ITU, reimplantarea ureterului este indicată la - % dintre copiii cu megaureter fără reflux Sindromul „burtă sub formă de prune” Acest sindrom este cunoscut și sub denumirea de sindrom triplu sau sindrom Eagle-Barrett, apare cu o frecvență de : de nou-născuți % dintre pacienți sunt băieți Sindromul se caracterizează printr-o combinație de aplazie a mușchilor peretelui abdominal, criptorhidie și malformații ale tractului urinar, aparent datorate obstrucției severe a uretrei în perioada prenatală (Fig ) Caracterizat prin oligohidramnios și hipoplazie a plămânilor Adesea, un făt cu sindromul abdomenului (prune uscate) se naște mort Modificări ale tractului urinar includ o expansiune bruscă a sistemului pieloliceal, ureterelor și vezicii urinare cu un canal urinar funcțional (urachus) sau diverticulul acestuia În cele mai multe cazuri, se observă reflux vezicoureteral Prostata este hipoplazica Partea prostatică a uretrei este dilatată, partea distală este până la nivelul megauretrei, dar în unele cazuri se observă stenoză sau atrezie a uretrei Există un anumit grad de displazie renală Testiculele sunt localizate în cavitatea abdominală Destul de des, toate aceste anomalii sunt combinate cu turnarea incompletă a intestinelor În % din cazuri, se observă un profet congenital al inimii, în mai mult de % - malformații ale mușchilor și scheletului, în special o anomalie a membrelor și scolioză Fetele au frecvent malformații ale uretrei, uterului și vaginului Stratul de musculatura neteda a vezicii > urinare este slab dezvoltat, ceea ce, impreuna cu ingustarea uretrei, face dificila golirea acesteia În absența obstrucției tractului urinar, tratamentul are ca scop prevenirea infecțiilor urinare Pentru obstrucția ureterelor sau a uretrei, intervenția chirurgicală paliativă pentru restabilirea temporară a fluxului de urină, cum ar fi o cistostomie, este indicată pentru a păstra funcția rinichilor până când copilul crește suficient de mare pentru a tolera corectarea chirurgicală a obstrucției In unele cazuri*, sindromul este insotit de o valva uretral proximala clasica sau atipica Capitolul , o Megaureter primar fără reflux la nou-născut: * ~~ Ecografie de rinichi - hidronefroza de gradul ; B - ureterul este dilatat Conform * nefrografiei cu radionuclizi, funcția rinichiului afectat nu diferă de funcția unuia sănătos; după administrarea furosemidului, fluxul de urină este suficient; B - Imagine cu ultrasunete a aceluiasi copil la varsta de luni Hidronefroza complet rezolvată Orez , Sindromul „burtă sub formă de prune uscate” la un nou-născut care cântărește g la naștere: se observă hipotensiune arterială a peretelui abdominal și încrețirea pielii de pe acesta canal de stâncă Sindromul este adesea complicat de o ITU care necesită tratament imediat Orchi-pexy cu ea face dificil ca testiculele să fie localizate sus în cavitatea abdominală Este mai bine să-l cheltuiți în primele luni viaţă Plastia peretelui abdominal nu numai că reduce defectul cosmetic, dar îmbunătățește și funcția organelor interne Prognosticul depinde de severitatea hipoplaziei pulmonare și a displaziei renale */ copii cu sindromul burticii prunelor sunt născuți morți sau mor în primele luni de viață din cauza complicațiilor pulmonare La % dintre cei care au trăit înainte, în urmă din cauza displaziei renale, ITU și reflux vezicoureteral, se dezvoltă insuficiență renală cronică, necesitând transplant de rinichi Rezultatele acestuia din urmă la acești pacienți sunt favorabile Obstrucția gâtului vezicii urinare Patologia este asociată în principal cu ureterul ectopic, calculii vezicii urinare sau tumora de prostată (rabdomiosarcom) Obstrucția este însoțită de dificultăți de urinare, retenție urinară, UTI, ischurie paradoxală Obstrucția evidentă a gâtului vezicii urinare este adesea observată în valvele uretrei proximale, dar rareori are o semnificație independentă ca cauză a funcției afectate Obstrucția primară a colului vezical este foarte rară Valvele uretrei proximale Acesta este cel mai frecvent motiv Partea XXX Boli urologice la copii uropatie obstructivă severă la copii - : băieți Valvele sunt plăci de țesut, în formă de evantai, desfășurate din partea prostatică a uretrei către sfincterul extern Ele sunt de obicei separate printr-o deschidere asemănătoare unei fante Valvele, a căror origine în embriogeneză este necunoscută, duc la diferite grade de obstrucție a uretrei Aproximativ % din cazuri dezvoltă insuficiență renală cronică Datorită obstrucției, partea prostatică a uretrei se extinde, iar stratul de mușchi neted al vezicii urinare se hipertrofiază Severitatea modificărilor renale variază de la hidronefroză ușoară până la displazie severă și probabil depinde de gradul de obstrucție și de perioada de dezvoltare intrauterină în care a apărut Ca și alte variante de obstrucție a tractului urinar și displazie renală, valvele sunt însoțite de oligohidramnios și hipoplazie pulmonară Cu valve ale părții proximale a uretrei, ecografia prenatală a evidențiat gyat hidronefroză bilaterală, distensie a vezicii urinare, iar în obstrucție severă - oligohidramnios A fost descrisă decompresia reușită a vezicii fetale prin șuntarea percutanată în cavitatea amnionică și chiar din intervenția chirurgicală deschisă Efectul benefic al intervenției intrauterine nu a fost încă studiat experimental sau clinic Există puțină experiență în utilizarea lor Prognosticul pentru valvele uretrei proximale, care au dat modificări U la nivelul tractului urinar deja în perioada prenatală, este mai rău decât în cazurile în care acestea au apărut după naștere Aceste valve trebuie luate în considerare dacă la un nou-născut se palpează vezica urinară distensă și există un flux de urină slab Obstrucția severă care nu este recunoscută în perioada neonatală se manifestă ulterior prin ITU, urosepsis sau uremie Obstrucția relativ ușoară se prezintă peste vârsta de an cu incontinență urinară diurnă sau nocturnă și ITU Pentru a confirma diagnosticul valvelor uretrei proximale, este necesară cistoureterografia micțională (Fig ) sau ecografie cu o sondă perineală În prezența valvelor, este necesară o evaluare amănunțită a stării funcționale și anatomice a rinichilor și a tractului urinar superior Aici- Orez , Valvele uretrei proximale la un sugar Cistouretrograma de golire - extinderea părții prostatice a uretrei și un defect de umplere liniar transversal corespunzător valvelor absența manifestărilor clinice, se pune cateter urinar permanent pentru câteva zile (un tub de polietilenă pentru hrănirea prematurilor nr sau ) Nu este întotdeauna ușor să introduceți sonda în vezică, deoarece vârful ei se răsucește în partea prostatică a uretrei, așa cum demonstrează fluxul de urină nu prin cateter, ci pe lângă acesta Nu trebuie utilizat un cateter cu balon Foley, deoarece provoacă spasm ale vezicii urinare, exacerbând obstrucția Dacă, după plasarea cateterului, creatinina serică rămâne normală sau revine la normal, distrugerea endoscopică a valvei transuretrale sub anestezie generală este limitată Dacă diametrul uretrei este insuficient pentru introducerea endoscopului, se aplică o cistostomie temporară> deplasând cupola vezicii urinare în partea inferioară a peretelui abdominal anterior Când copilul îmbătrânește, se efectuează distrugerea transuretrală valvele și cistostomia sunt închise Dacă, în ciuda drenajului continuu al vezicii urinare printr-un cateter subțire, nivelurile cretininei rămân ridicate sau cresc, trebuie suspectată obstrucția ureterală secundară Capitolul cov, afectarea ireversibilă a parenchimului renal sau displazie renală În astfel de cazuri, se efectuează o cistostomie Pielostomia, de regulă, nu creează avantaje speciale în comparație cu aceasta În plus, în prezența unei cistostomii, creșterea vezicii urinare continuă, iar complianța peretelui acesteia crește treptat Când se caută ajutor medical după primele zile de viață, când uremia s-a dezvoltat deja, în absența infecției, examinarea și tratamentul se efectuează conform aceleiași scheme În caz de urosepsis în combinație cu uremie, corectarea tulburărilor metabolice, terapia cu antibiotice, restabilirea fluxului de urină din tractul urinar superior prin nefrostomie percutanată și hemodializă sunt necesare în primul rând Examinarea completă și eliminarea anomaliei este amânată până când starea se stabilizează După distrugerea valvelor la băieți, în majoritatea cazurilor, incontinența urinară încetează Prognostic favorabil este absența anomaliilor la făt cu ultrasunete la și de săptămâni sarcina, nivelul creatininei serice sub , - , mg% dupa decompresia vezicii urinare, vizualizarea marginii corticale si medularei rinichilor cu ultrasunete Există o serie de situații în care dezvoltarea normală a unuia sau a ambilor rinichi nu este afectată de un mecanism suplimentar de decompresie De exemplu, % dintre băieții cu valve uretrale proximale au un reflux unilateral pe partea rinichiului displazic nefuncțional, din cauza căruia presiunea în vezică scade și al doilea rinichi se dezvoltă normal Această combinație de anomalii se numește sindrom VURD (Valve, Reflux ral unilate, Displazie - valve, reflux unilateral, displazie) presiune intrarenală, face posibilă dezvoltarea normală a rinichilor Oligohidramnios nefavorabil prognostic, semne de hidronefroză pe imagini cu ultrasunete până la de săptămâni dezvoltarea prenatală, nivelul creatininei din serul sanguin este mai mare de mg% după ^ Comprimarea vezicii urinare, chisturi în substanța corticală ® a rinichilor, incontinență urinară persistentă diurnă și nocturnă peste vârsta de ani La nou-născuți, prognosticul depinde de gradul de hipoplazie pulmonară și de capacitatea de rezervă de a restabili funcția renală Cu modificări foarte severe ale plămânilor și rinichilor, se observă de obicei o valoare mortală % dintre cei care supraviețuiesc perioadei neonatale au insuficiență renală, necesitând adesea transplant de rinichi suplimentar Acesta din urmă, conform unor rapoarte, are mai puțin succes la copiii cu valve ale uretrei proximale decât cu o vezică urinară normală, deoarece o încălcare a funcției acesteia din urmă agravează funcția rinichiului transplantat și reduce șansele de supraviețuire Hidronefroza persistă adesea mulți ani după distrugerea valvelor, astfel încât utilizarea profilactică a medicamentelor antibacteriene după ce este continuată Pacienții operați sunt supuși unui examen anual: ecografie a rinichilor, examen fizic cu înregistrarea parametrilor antropometrici și măsurarea tensiunii arteriale, analize de urină, determinarea electroliților în serul sanguin Cu uropatia obstructivă prelungită, funcția de concentrare a rinichilor este adesea afectată, ceea ce duce la poliurie În astfel de cazuri, diureza nu poate fi folosită pentru a aprecia gradul de deshidratare în bolile intercurente cu diaree și vărsături Deshidratarea apare rapid la acești pacienți, prin urmare, chiar și cu o pierdere relativ mică de lichid, este indicată spitalizarea pentru terapie cu perfuzie Ocazional, uropatia obstructivă prelungită duce la acidoză tubulară renală care necesită terapie alcalinizantă continuă (ingesta de bicarbonat de sodiu) Cu manifestări mai pronunțate de insuficiență renală, întârziere de creștere, hipertensiune arterială, este necesară monitorizarea constantă de către un nefrolog pediatru In cazul refluxului vezicoureteral concomitent se recomanda managementul expectativ cu profilaxia infectiei cu medicamente antibacteriene, iar in cazul ITU recidivante, corectia chirurgicala În ciuda eliminării valvelor, capacitatea pacientului de a trăi nevoia de a urina se dezvoltă mai târziu la pacienți decât la copiii sănătoși Există mai multe motive pentru aceasta: incapacitatea de a suprima contracția detrusorului, complianța slabă a peretelui vezicii urinare și atonia acestuia, dezordonarea detrusorului și a sfincterului, poliurie sau o combinație a acestora Partea XXX Boli urologice la copii Adesea, un studiu al urodinamicii, inclusiv înregistrarea video, este necesar pentru a determina tacticile terapeutice Incontinența persistentă prezintă un risc semnificativ de afectare a parnchimului renal chiar și în absența infecției În cazul poliuriei, instalarea unui cateter urinar permanent pe timp de noapte are un efect benefic Odată cu vârsta, mai ales după pubertate, incontinența urinară scade Monitorizarea atentă a golirii vezicii urinare și prevenirea infecțiilor urinare ajută la eliminarea acesteia Atrezie a uretrei Reprezintă cea mai severă formă de uropatie obstructivă la băieți Ecografia prenatală evidențiază distensia vezicii urinare, hidroureteronefroză bilaterală și oligohidramnios În cele mai multe cazuri, se observă nașterea mortii sau hipoplazie pulmonară severă Uneori, atrezia uretrei este combinată cu sindromul „burtă de prune” Cu un canal urinar funcțional (urachus), nu există oligohidramnios și fătul se naște de obicei viu Uretraplastia prezintă dificultăți semnificative În cele mai multe cazuri, se efectuează o cistostomie permanentă Hipoplazia uretrei Reprezintă o uropatie obstructivă mai puțin severă decât atrezia ei la băieți Lumenul canalului este păstrat, dar foarte îngust Această malformație rară este însoțită de hidronefroză bilaterală cu diferite grade de insuficiență renală și distensie a vezicii urinare Trecerea unui tub subțire în vezică pentru hrănirea bebelușilor prematuri este foarte dificilă sau imposibilă De obicei, cistostomia este folosită pentru a descărca tractul urinar superior În cele mai severe cazuri, se observă insuficiență renală terminală În funcție de situația specifică, se efectuează intervenții chirurgicale plastice sau bougienage al uretrei sau se aplică un ciclu permanent de pâine prăjită Strictura uretrale Strictura uretrale la băieți și bărbați este de obicei rezultatul unui traumatism, iatrogen (cateterism, endoscopie) sau accidental (cădere cu picioarele desfăcute, fractură pelviană) sau o complicație a uretroplastiei Deoarece strictura se dezvoltă treptat, băiatul și părinții rareori o observă De obicei obstrucție uretrale manifestată prin incontinență urinară, hematurie, disurie Cateterizarea vezicii urinare nu este posibilă În diagnostic, cistografia micțională cu înregistrare video este utilizată după administrarea intravenoasă sau retrogradă a unui medicament radioopac sau cu ultrasunete Este necesară endoscopia pentru a confirma diagnosticul Îndepărtarea unei stricturi scurte prin bougienage endoscopic sau uretrotomie internă are de obicei succes Stricturile pe termen lung cu fibroză periuretrală necesită adesea uretroplastie Procedurile endoscopice repetate trebuie evitate, deoarece prezintă riscul de traumatism suplimentar la uretra Informații valoroase pentru diagnostic și urmărire prospectivă sunt furnizate de măsurarea neinvazivă a fluxului de urină și observarea naturii jetului La fete, adevărata strictură a uretrei nu apare, deoarece este protejată în mod fiabil de răni, în special în copilărie Anterior, inelul uretral distal și UTI au fost considerate cea mai frecventă cauză a obstrucției uretrale la fete, iar bougienage a fost considerată metoda principală de tratament Motivul asumării inelului uretral este dat de forma fuziformă a uretrei în timpul cistoureterografiei micționale (vezi Fig ) Diagnosticul este confirmat prin dimensionarea uretrei Cu toate acestea, nu există o corespondență între imaginea cu raze X și diametrul canalului, precum și o diferență semnificativă statistic în diametrul uretrei la fetele cu cistită recurentă și fetele sănătoase de aceeași vârstă Valvele părții distale și diverticulii uretrei la băieți Valvele uretrei distale sunt o anomalie rară În sine, ele nu blochează lumenul uretrei, ca supapele părții sale proximale Valvele părții distale sunt mai degrabă diverticuli ai părții spongioase a canalului, care în timpul urinării se umplu cu urină și își stoarce partea distală din exterior, provocând obstrucție De obicei, diverticulul arată ca o formațiune moale pe suprafața ventrală a penisul la limita sa cu scrotul Este adesea însoțită de slăbiciune a fluxului de urină și de aceleași constatări ca și valvele părții proximale a tractului urinar Capitolul Malformații ale vezicii urinare canalul corpului Diverticulul poate fi mic, constrângând abia uretra, sau mare, provocând obstrucție severă și insuficiență renală Diagnosticul se pune în funcție de tabloul clinic și se confirmă prin cistoureterografia micțională Tratamentul constă în excizia deschisă a diverticulului sau excizia transuretrală a valvelor Diverticulul uretral apare uneori după intervenția chirurgicală reconstructivă pentru hipospadias sever Deformarea fusiformă a uretrei și megauretrei apare din cauza subdezvoltării corpurilor cavernoși și a structurilor de susținere ale canalului Aceste anomalii sunt asociate cu sindromul „burtă de prune” Stenoza deschiderii externe a uretrei la băieți Vezi cap LITERATURĂ Cratie V J , Lee K , House K et al Implicațiile screening-ului ecografic prenatal în incidența malformațiilor majore ale genito-ului J Urol , : - Gonzalez RM, de Fihppo R , Jednak R et al Atrezie uretrale Rezultat pe termen lung la copii care au supraviețuit penodului neonatal J Urol ; : - Hemdon C DA, Ferrer F A , Freedman A și colab Consens privind managementul prenatal al anomaliilor urologice detectate antenatal J Urol ; : - Holmes N , Harrison MR, Baskin LS Chirurgie fetală la valvele uretrale posterioare: rezultate postnatale pe termen lung Ped'atncs ; ( ): e Ilorowitz M , Shah SM, Gerzli G şi colab Nefrectomia parțială laparoscopică a polului superior la sugari și copii BJU Int :; : - Husmann D „ Ștrand B , Ewalt D și colab G lamentul ureterocelului ec-topic asociat cu duplicarea renală: A 'companso i de nefrectomie parţială şi decompresie endoscopică J Urol ; : - *>ffS A , Muiabagam K H , Jayanthi V R The valve blade-der syndrome: Pathphysiology and treatment with noc-turnal bladder emptying J Urol ; : - Marr L Skoog S J Incizia cu laser a ureterocelului la pediatru'', pacientul J Urol : - Misseri R, Horowitz M, Combs AJ et al Insuficiență miogenă în boala valvei uretrale posterioare: reală sau imaginară? J Urol ; - dichoR G , Hrouda D, Kellett M J și colab Elotomia endopj la copilul mai mare simptomatic BJU Int ; : - P t Coope CS, WinklerA C şi colab Factori de prognostic pentru funcția renală pe termen lung la băieții cu sindromul burtă de prune I J Urol ; - Pohl HG, Rushton HG, Park J -S et al Constatările precoce ale re-nogramei diurezei prezic succesul după pieloplastie J Urol ; : - Roth KS, Carter WH Jr , Chan J C M Nefropatie obstructivă la copii: progresie pe termen lung după ușurarea valvei uretrale posterioare Pediatrie ; : - Ulman l , Jayanthi VR, Koff SA Urmărirea pe termen lung a nou-născuților cu hidronefroză unilaterală severă tratată inițial neoperator J Urol ; : - Upadhyay J , Bolduc S , Braga L et al Impactul diagnosticului prenatal asupra morbidității asociate cu managementul ureterocelului J Urol , : - WienerJ S, O'Hara SM Momentul optim al ultrasonografiei postnatale inițiale la nou-născuții cu hidronefroză prenatală J Urol ; : - Capitolul Malformații ale vezicii urinare Exstrofia vezicii urinare Exstrofia vezicii urinare apare cu o frecvență de din - de nou-născuți Printre pacienti sunt de ori mai multi baieti decat fete Severitatea defectului vezicii urinare variază de la o fistulă externă mică sau epispadias simplu până la extrofia cloacală completă care implică colonul distal, rectul și vezica urinară Manifestari clinice Exstrofia rezultă din faptul că mezodermul nu se extinde cranial în membrana cloacală Severitatea extrofiei depinde de amploarea defectului membranei Cu extrofia clasică a vezicii urinare (Fig ), membrana mucoasă a acesteia cade printr-un defect în peretele abdominal Buricul este deplasat în jos Ramurile osului pubian și mușchii drepti abdominali sunt răspândite de-a lungul liniei mediane Cu epispadias complet la băieți, scrotul este larg și plat, testiculele nu sunt coborâte în el, există o hernie inghinală Cu epispadias complet la fete, labiile sunt larg depărtate, clitorisul este divizat Atât la băieți, cât și la fete, anusul este deplasat anterior, există un prolaps al rectului Pacienții cu extrofie se caracterizează prin întârziere de creștere În absența corecției, extra-(Lia) este însoțită de incontinență urinară completă și Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Exstrofia clasică a vezicii urinare Mucoasa vezicii urinare prolapsează printr-un defect de linie mediană Buricul este deplasat în direcția caudală Scrotul este larg Epi kpadiya este un factor de risc pentru cancerul vezicii urinare, de obicei adenocarcinom O deformare grosolană a organelor genitale face imposibilă o viață sexuală normală, mai ales la bărbați Absența simfizei pubiene are ca rezultat un mers caracteristic cu picioare largi, dar nu interferează cu locomoția normală Tractul urinar superior este de obicei normal Tratament Tratamentul începe de la naștere Căptușeala expusă a vezicii urinare este acoperită cu folie de plastic pentru a o menține umedă (Tifonul, chiar umezit cu ulei de vaselină, nu trebuie aplicat ) Din șanț după aceasta, copilul este dus la o clinică care are condiții pentru corectarea chirurgicală a extrofiei Anterior, a fost întotdeauna efectuat în mai multe etape, recent chirurgia plastică într-o singură etapă a fost populară Este de preferat eliminarea o singură dată a defectului Include mobilizarea peretelui abdominal si reducerea ramurilor osul fustei până la linia mediană În primele de ore de viață, mobilitatea lor este suficientă pentru a restabili simfiza pubiană În timpul intervenției chirurgicale la o dată ulterioară, pentru a reuni ramurile osului pubian, este necesară efectuarea unei osteotomii a oaselor pelvine Cu extrofia clasică, chirurgia plastică precoce este aproape întotdeauna fezabilă Intervenția chirurgicală trebuie amânată în cazurile în care este asociată cu un risc deosebit de complicații intra și postoperatorii, de exemplu, la prematuri Corecția completă a extrofiei include restabilirea integrității vezicii urinare și a abdomenului perete, iar la băieți, în plus, corectarea epispadiasului prin despicarea penisului Datorită riscului de hidronefroză și ITU, copiii operați necesită o urmărire prospectivă atentă Refluxul vezicoureteral însoțește adesea epispadias, astfel încât profilaxia UTI cu medicamente antibacteriene este indicată după intervenție chirurgicală Dacă corectarea epispadiasului nu se efectuează imediat după naștere, se efectuează la vârsta de - ani Înainte de aceasta, din cauza lipsei unui sfincter la pacienți, se observă incontinență urinară completă Etapa finală a tratamentului chirurgical constă în reconstrucția sfincterului vezicii urinare și corectarea refluxului vezicoureteral De obicei este finalizată până la vârsta de ani, când capacitatea vezicii urinare este de cel puțin ml și copilul este capabil să controleze mișcările intestinale La pubertate, părul apare în zona organelor genitale externe Pentru a recrea tipul de creștere a părului aproape de normal, este necesară o intervenție chirurgicală plastică pubiană Prognoza Regimul de tratament descris mai sus, conform unor clinici, permite eliminarea incontinenței urinare în % din cazuri Complicațiile de la nivelul tractului urinar superior sunt observate în mai puțin de % din cazuri Capacitatea de a elimina incontinența depinde nu numai de finalizarea cu succes a operațiilor de reconstrucție, ci și de dimensiunea vezicii urinare și de calitatea pereților acesteia Capitolul a vezicii urinare a fost efectuată în perioada nou-născutului ™ Daca colul vezicii urinare nu poate fi reparat din cauza dimensiunilor reduse, iar in cazurile in care incontinenta persista mai mult de an dupa aceasta, se recurge la alte metode de realizare a controlului urinar Printre ei: ) plastia vezicii urinare cu un segment al intestinului subțire sau gros cu creșterea volumului acestuia; ) crearea unei noi vezici din intestinul subțire sau gros cu o stomă adusă la peretele abdominal, permițând golirea ei periodică prin cateterizare; ) implantarea unui sfincter artificial, dacă este necesar în combinație cu plastie, pentru a crește Glitching volumul vezicii urinare; ) separarea ureterelor de vezica urinara si implantarea lor in colonul sigmoid În ultimul ceai, retenția de urină este asigurată de sfincterul anusului Implantarea ureterelor în colonul sigmoid era populară pentru că evita o cistostomie permanentă Unele clinici încă o folosesc Cu toate acestea, este asociat cu un risc semnificativ de pielonefrită cronică și nefroscleroză pielonefritică, precum și acidoză metabolică datorită absorbției ionilor de hidrogen și clorurilor de către mucoasa intestinală În plus, această operație crește riscul de cancer de colon pe termen lung după acesta cu până la % - Urmărirea prospectivă pe termen lung a arătat că funcția sexuală la bărbații cu extrofie a vezicii urinare este satisfăcătoare, deși penisul atinge doar ⅔ din dimensiunea normală Cu toate acestea, fertilitatea lor este scăzută, aparent din cauza leziunilor organelor genitale în timpul operațiilor de reconstrucție La femei, fertilitatea nu este afectată, dar este posibil prolapsul uterului în timpul sarcinii Alte anomalii extrofice Exstrofia cloacală, care apare cu o frecvență de : de nou-născuți, este un complex de malformații care include cro-I-ul extrofiei omfalocelului în sine anomalii grosolane ale COLONULUI și rectului și adesea sindromul intestinului scurt În % din cazuri, există anomalii ale rinichilor și ale sistemului pielocaliceal, în % - spina bifi-°a Tehnica chirurgicală modernă permite în cele mai multe cazuri, obțineți rezultate satisfăcătoare prin crearea unui flux de urină în ileon sau a unei stome externe permanente și a colostomiei Penisul la bărbații cu extrofie cloacală este redus dramatic De regulă, nu este posibil să se realizeze corectarea sa chirurgicală satisfăcătoare Anterior, majoritatea medicilor considerau oportună în astfel de cazuri recrearea organelor genitale în funcție de tipul feminin, dar în lumina cunoștințelor moderne, posibilitatea identificării după tipul feminin în prezența unui cariotip ,XY și influența hormonii sexuali masculini din perioada prenatala par a fi controversati Decizia privind alegerea sexului este luată de un consiliu de medici care conduc copilul (chirurgi, endocrinolog pediatru, psihiatru infantil, specialist în etică) și familia Epispadias este o malformație de spectru extrofic care apare la aproximativ : de băieți și : de fete La băieți, EGS nu este dificil de diagnosticat, deoarece preputul este distribuit cu acesta în principal de-a lungul părții ventrale a penisului, iar deschiderea externă a uretrei este situată pe dorsal La fetele cu epispadias, clitorisul este bifurcat, iar uretra este despicată dorsal La băieții cu epispadias distal, incontinența urinară și leziunile tractului urinar superior nu apar de obicei Se corectează la vârsta de - luni Cu epispadias mai sever, sfincterul este subdezvoltat atât la băieți, cât și la fete, există incontinență urinară completă și, de regulă, divergență a ramurilor osului pubian În astfel de cazuri, chirurgia reconstructivă este similară cu corecția pentru extrofia clasică a vezicii urinare din stadiul - Diverticuli vezicii urinare Diverticulii vezicii urinare sunt de obicei localizați în regiunea gurii ureterelor și sunt însoțiți de reflux vezicoureteral (vezi Fig ), deoarece împiedică formarea normală a valvei bucale Congenitale pot fi de altă localizare Diverticulii vezicii urinare sunt cel mai frecvent în obstrucția uretrală distală și în vezica neurogenă Diverticuli mici asociati cu alte boli, deosebite Partea XXX Boli urologice la copii tratamentul social nu este necesar Cele mari ar trebui excizate, deoarece în timpul urinării, urina rămâne în ele, ceea ce implică stagnarea acesteia și UTI Anomalii Urachus Anomaliile uracului (conductului urinar) la băieți sunt mai frecvente decât la fete Urachul funcțional este o malformație izolată sau o componentă a sindromului „burtă de prune” și este însoțită de un flux constant de urină din buric Urachul funcțional este excizat Chistul uracului se poate infecta Tabloul clinic al unui chist infectat include durere suprapubiană, febră și disurie Sub buric se palpează o formațiune volumetrică, pielea peste care este adesea hiperemică Ecografia sau CT sunt folosite pentru a confirma diagnosticul Antibioterapie prezentată Chistul este drenat și excizat Diverticulul uracului este în esență un diverticul vezicii urinare Fistula externă a uracului este un pasaj fistulos orb care se deschide în buric și este, de asemenea, supusă exciziei LITERATURĂ Capolicchio G , McLorie G A , Farhat W et al Analiza bazată pe populație a rezultatelor continenței și a extrofiei vezicii urinare J Urol , : - Dodsonj L , Surer L, Baker L A și colab Vezica extrafie a nou-născutului este inadecvată pentru închiderea primară: evaluare, management și rezultat J Urol ; : El-Sherbiny M T , Hafez AT, Ghoneim MA Reparație completă a exstrofiei: Expe Cu nou-născuți și copii după închiderea inițială eșuată a vezicii urinare JUral ; : - FengA H, KaarS , ElderJ S Influența enterocistoplastiei asupra creșterii liniare la copiii cu extrofie J Urol ; : - GearhartJ P Repararea completă a extrofiei vezicii urinare la nou-născut: Complicații și management } Urol ; : - Grady RW, Mitchell ME Repararea primară completă a extrofiei J Urol ; : - Gros D -AC, Dodsonj L , Lopatin UA et al Scăderea creșterii liniare asociată cu creșterea vezicii urinare intestinale la copiii cu extrofie a vezicii urinare J Urol ; : - Hafez AT, Elsherbiny M T, Ghoneim MA Repararea completă a extrofiei vezicii urinare: experiență preliminară cu nou-născuții și copiii cu închiderea inițială eșuată J Urol ; - - Schober J M , Carmichael PA, Hines M et al Provocarea supremă a extrofiei cloacale J Urol - Surerl , Baker LA, Jeffs RD și colab Reconstrucție modificată a gâtului vezicii urinare Young-Dees-Leadbetter la pacienții cu închidere primară de succes a vezicii urinare în altă parte, o singură experiență în instituție J Urol ; Capitolul I vezica neurogenă Disfuncția vezicii urinare cauzată de o tulburare a inervației sale la copii este în principal congenitală, asociată cu meningocel, lipomeningocel, ageneză sacră și alte malformații ale coloanei vertebrale Bolile dobândite și leziunile măduvei spinării la această vârstă sunt relativ rare Tumorile sistemului nervos central, teratomul sacrococcigian și anomaliile coloanei vertebrale în combinație cu atrezia anală sunt, de asemenea, însoțite de o încălcare a inervației vezicii urinare și/sau a sfincterului acesteia Mielodisplazie (fisura vertebrală - spina bifida) - un grup de malformații ale coloanei vertebrale, însoțite de diferite grade de anomalii ale măduvei spinării, inclusiv mielomeningocel și meningocel (vezi capitolul ) În Statele Unite, mielodisplazia apare cu o frecvență de : de nou-născuți Datorită utilizării pe scară largă a diagnosticului prenatal și a întreruperii sarcinii în malformațiile severe, frecvența acestuia este în scădere Unele clinici efectuează deja închiderea selectivă intrauterină a mielomeningocelului, dar studiile prospective au arătat că acest lucru nu îmbunătățește prognosticul funcției vezicii urinare Principalele consecințe ale tulburărilor de inervație a vezicii urinare în mielodisplazie sunt incontinența urinară, ITU recurentă și afectarea asociată a parenchimului renal Pacienții mor la o vârstă fragedă din cauza insuficienței renale din cauza hidronefrozei și a nefrosclerozei pielonefritice După închiderea chirurgicală a defectului coloanei vertebrale, nou-născuților li se arată cu ultrasunete Capitolul Determinarea volumului de urină reziduală după urinare și cistouretrografie micțională g - % din cazuri, examenul evidențiază hidronefroză, în % - reflux vezicoureteral Este prezentat și un studiu al urodinamicii Constă în umplerea vezicii urinare printr-un cateter cu soluție de clorură de sodiu , % pentru determinarea volumului vezicii urinare, a presiunii intravezicale și a tonusului sfincterian Reacția la umplerea bulei corespunde uneia dintre următoarele opțiuni: ) contracție prematură cu un volum mic; ) contracție în timp util cu volum normal sau ) atonie (absența contracției reflexe) Conformitatea (elasticitatea) peretelui vezicii urinare este redusă Examinarea tonusului sfincterian dezvăluie una dintre cele trei opțiuni: ) ton normal și relaxare în timpul contracției detrusorului, ) hipo- sau atonie, ) tonus normal sau ridicat cu o creștere în timpul contracției detrusorului (decoordonare (fincter și detrusor) (Fig ) ) Afectarea parenchimului renal are loc, de regulă, datorită faptului că sfincterul nu se relaxează în momentul contracției detrusorului Dezordonarea sfincterului și a detrusorului duce la obstrucția funcțională, o creștere bruscă a presiunii intravezicale, hipertrofia stratului muscular al vezicii urinare și trabecularitatea peretelui acesteia Transmiterea presiunii mari la tractul urinar superior determină hidronefroză (Fig ) Dezordonarea sfincterului și a detrusorului este complicată de reflux vezicoureteral și ITU Tratamentul constă în ■ reducerea presiunii intravezicale cu anticolinergice (oxibutinină în doză de , mg/kg/zi în - prize) şi golirea vezicii urinare prin cateterizare la fiecare - ore folosirea agenţilor antibacterieni La nou-născuți și copiii cu reflux sever, o cistostomie temporară este acceptabilă O altă metodă de eliminare a obstrucției funcționale a colului vezicii urinare din cauza dezordonării sfincterului și detrusorului este injectarea de bostoxină (Botox) în sfincter, determinând relaxarea temporară ( - luni) a acestuia Refluxul de gradul I și II (fără dilatarea ureterului) în % din cazuri se poate vindeca cu anticolinergice și cateterism regulat Cu mai severe Orez , Clasificarea disfuncției neurogene a vezicii urinare în funcție de tipul de tulburare a inervației, tonusului și coordonării detrusorului și sfincterului după Guzman Clasificarea se bazează pe datele din studii imagistice, cistometrografie și electromiografie a sfincterului Grupa b — grupa de risc pentru reflux vezicoureteral și hidronefroză În procesele patologice din grupa A, incontinența urinară scade odată cu creșterea tonusului colului vezicii urinare, grupa B - cu tratament cu medicamente anticolinergice și creșterea volumului vezicii urinare prin operații de reconstrucție, grupa C - cu cateterizare regulată a vezica urinară, grupa D - cu o creștere a rezistenței colului vezicii urinare cu utilizarea concomitentă de medicamente anticolinergice sau o creștere a volumului vezicii urinare prin metode chirurgicale În cele mai multe cazuri, cateterizarea regulată este necesară pentru a goli vezica urinară refluxul necesită intervenție chirurgicală urmată de utilizarea de medicamente anticolinergice și cateterizare regulată Dacă cateterizarea este dificilă sau există intoleranță la medicamentele anticolinergice, se efectuează o cistostomie temporară Nereducerea presiunii intravezicale Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Cistouretrograma micțională a unui sugar cu mielodisplazie: trabecularitate pronunțată a peretelui vezicii urinare, diverticuli multipli, reflux vezicoureteral pe partea dreaptă de gradul cinci (și chiar mai sever) Studiul urodinamicii a arătat o dezordonare accentuată a sfincterului și a detrusorului alte metode sunt demonstrate pentru a crește volumul vezicii urinare prin enterocistoplastie și cateterism regulat Incontinența urinară într-o vezică neurogenă se datorează denervării complete sau parțiale a sfincterului, hiperreflexiei vezicii urinare, elasticității slabe a peretelui acesteia, retenției urinare constante sau unei combinații a acestor factori Cu mielodisplazie, incontinența urinară apare în % din cazuri Crearea unui flux de urină deasupra vezicii urinare, care a fost practicată pe scară largă în anii ai secolului XX, este acum aproape abandonată, deoarece dă multe complicații târzii Problema incontinenței apare în jurul vârstei de ani În aproape toate cazurile, cateterizarea regulată a vezicii urinare este necesară pentru a opri incontinența Vă permite să obțineți golirea completă cu risc minim de UTI În fiecare caz, tratamentul incontinenței urinare are propriile sale caracteristici Deci * Iku este determinat pe baza datelor de la ultrasunete ale rinichilor, cisgo-reterografia micțională și studiul urodinamicii, inclusiv volumul vezicii urinare Cu un tonus satisfăcător al sfincterului și o elasticitate suficientă a peretelui vezicii urinare, este de obicei posibilă eliminarea incontinenței numai prin cateterizare la fiecare - ore Cu un ton ridicat al detrzorului, anticolinergicele (clorură de oxibutinină, hiosciamină, tolterodină) sunt prescrise pentru a crește capacitatea vezicii urinare În caz de insuficiență a sfincterului, medicamentele a-adrenergice sunt utilizate pentru a crește tonusul acestuia Cateterizarea regulată a vezicii urinare de către pacientul însuși în % din cazuri este complicată de bacteriurie, de obicei asimptomatică În absența refluxului, acesta apare rar Utilizarea profilactică cu cateterizarea regulată a agenților antibacterieni permite în majoritatea cazurilor evitarea bacteriuriei Aceste metode de tratare a incontinenței urinare au succes în - % din cazuri (în funcție de criteriile de eficacitate - adesea pacienții consideră că tratamentul este reușit dacă se descurcă cu tampoane sau scutece) Atunci când măsurile enumerate nu elimină incontinența, unele operații de reconstrucție asigură acest lucru în totalitate sau în parte Deci, în caz de insuficiență a sfincterului, se implantează unul artificial: se pune un manșon gonflabil în jurul gâtului vezicii urinare, un balon de reglare a presiunii este plasat în spațiul preperitoneal, o pompă pentru alimentarea cu aer a manșonului este plasată în scrotul la băieți sau labiile mari la fete În unele cazuri, chirurgia plastică a colului vezicii urinare este eficientă Cu o capacitate mică a vezicii urinare, elasticitate scăzută a peretelui său sau un tonus persistent ridicat al detrusorului care nu poate fi eliminat cu medicamentele anticolinergice, capacitatea vezicii urinare este crescută cu succes cu un lambou al intestinului subțire sau gros, așa-numita cistoplastie de augmentare sau enterocistoplastie cu toate acestea, nu elimină necesitatea cateterizării regulate Dacă aceasta din urmă este dificilă, se aplică o cistostomie permanentă în timpul operației de reconstrucție Operația lui Mitrofanov este utilizată pe scară largă - plasarea între vezica urinară a unui apendice tăiat din cecum pe un pedicul vascular, oferind posibilitatea unui cateterism regulat printr-o cistostomie , lo Vezica neurogena scurgeri de urină Mielodisplazia este adesea însoțită de constipație persistentă, care uneori este eliminată prin așa-numita clisma Maiope antegradă permanentă - formarea unei apendicostomii, prin care se trece un cateter în cecum pentru introducerea antegradă de lichid în colon Cele mai importante complicații ale enterocistoplastiei includ: Bacteriurie gram-negativă netratabilă O astfel de bacteriurie, conform datelor existente, nu duce la deteriorarea parenchimului renal Prin urmare, tratamentul este recomandabil numai pentru ITU semnificative clinic Excreția prin grefa mucoasei intestinale a ionilor de potasiu și absorbția amoniului, hidrogenului și clorului din urină cu dezvoltarea acidozei metabolice hipercloremice care necesită tratament (vezi Vol , Cap ) Acidoza persistentă duce la afectarea creșterii scheletice, care este mai frecventă la pacienții cu insuficiență renală și limitează posibilitatea de enterocistoplastie la pacienții cu insuficiență renală cronică În loc de un lambou al intestinului subțire sau gros, se poate folosi un segment al stomacului Deoarece secreta ioni de hidrogen si clorura, acidoza metabolica preexistenta nu creste si chiar scade Cu toate acestea, această metodă are propriile complicații, care fac să o trateze cu prudență - alcaloză metabolică insolubilă și ulcer peptic al grefei Pentru a minimiza tulburările metabolice, transplantul unui segment al intestinului este combinat cu transplantul unui segment al stomacului Apare o complicație care pune viața în pericol - perforarea grefei și peritonita -, dar aparent, cu supraîntindere constantă a vezicii nomade Perforarea este de obicei însoțită de dureri severe în abdomen Rezultatul letal al acestei complicații poate fi evitat doar cu diagnosticarea în timp util și laparotomia de urgență pentru a închide perforația Prevenirea perforației constă în respectarea cu atenție a regimului de cateterizare, care nu permite supradistensia vezicii urinare Pietrele vezicii urinare, care în următorii ani se formează la % dintre pacienți, din cauza acumulării de mucus în vezică, a căror bulgări devin focare de formare a pietrelor Măsura în care enterocistostomia crește riscul de malignitate este necunoscută, dar pe baza experienței anterioare cu implantarea sigmoid ureteral și a observațiilor publicate anecdotice, cistoscopia anuală sau citologia sedimentelor urinare ar trebui efectuată din prima decadă după enterocistoplastie Alergie la latex Alergia la latex apare la cel puțin % dintre pacienții cu spina bifida și alte afecțiuni care necesită cateterizare regulată a vezicii urinare și intervenții chirurgicale reconstructive Acesta este un răspuns imun mediat de IgE la latex, care este expus în mod constant Se manifestă prin lacrimare, strănut, mâncărime, urticarie și chiar șoc anafilactic în momentul umflării unui balon de cauciuc sau manipulării mâinilor în mănuși de latex În timpul intervenției chirurgicale, este posibil șocul anafilactic Pentru a evita reacțiile alergice, trebuie evitat contactul cu latexul în timpul tratamentului ambulatoriu și spitalicesc, inclusiv a operațiilor chirurgicale Disrafie spinală latentă Patologia apare cu o frecvență de : de pacienți sub formă de lipomeningocel, lipom intradural, diastematomielie, compactitate filum terminale, chist sau sinus dermoid, rădăcini nervoase aberante, meningocel anterior sacral, tumori cauda equina În % din cazuri, disrafia spinală latentă este însoțită de anomalii ale pielii regiunii lombosacrale sub formă de mici gropi, smocuri de creștere excesivă a părului, malformații vasculare, lipoame subcutanate (Fig ) Adesea, există un arc înalt al picioarelor, o diferență vizibilă în circumferința și puterea musculară a picioarelor și tulburări de mers În perioada neonatală și în copilărie, tulburările de inervație nu sunt depistate, la cel mai în vârstă nu există sensibilitate în perineu, dureri în spatele inferioară griji În % din cazuri, se observă incontinență urinară, ITU recurentă și incontinență fecală Dispariția acestor tulburări după corectarea chirurgicală a disrafiei este cu atât mai probabilă cu cât se efectuează mai devreme La sugari, tulburarea urodinamică dispare după corectarea disrafiei în % din cazuri, la copiii mai mari - în % Tulburările urologice din disrafia spinală sunt tratate în același mod ca și în mielodisplazie Partea XXX Boli urologice la copii^ Orez , Fesele unui adolescent cu fixare a măduvei spinării din cauza lipomeningocelului Gropi vizibile în sacrum și deviația pliului intergluteal spre stânga agenezei sacrale Acest termen se referă la absența a două vertebre sacrale și mai complet sau parțial Defectul este tipic pentru copiii din mame cu diabet zaharat Fesele sunt plate, pliul intergluteal este jos și scurtat, în unele cazuri arcul piciorului este înalt De regulă, nu există alte modificări ale scheletului Vertebrele coccigiene nu pot fi palpate În aproximativ % din cazuri, ageneza sacră scapă diagnosticului până la vârsta de - ani, când incontinența urinară și fecală persistentă începe să atragă atenția Studiul urodinamicii relevă diferitele sale încălcări În cele mai multe cazuri, incontinența urinară necesită cateterizare regulată a vezicii urinare și tratament medical Atrezie a anusului și a rectului În aproximativ - % din cazurile de atrezie rectală, inervația tractului urinar este perturbată zyrya, adesea cauzată de agenezia sacrului Nou-născuți cu atrezie a anusului n este indicată ecografia coloanei vertebrale, la copiii mai mari operați de acest defect, care suferă de incontinență urinară, - studii imagistice ale rinichilor și căilor urinare și studiul urodinamicii (vezi și t , cap ) Paralizie cerebrală Paralizia cerebrală, de regulă, nu este însoțită de incontinență urinară, dar pacienții învață să controleze urinarea mai târziu decât copiii sănătoși De obicei, nu există modificări ale rinichilor și ale sistemului pieloliceal în paralizia cerebrală Studiul urodinamicii relevă un tonus ridicat al detrusorului Incontinența urinară poate fi de obicei gestionată cu medicamente și urinare regulată Necesitatea cateterismului regulat este rară (vezi și vol , cap și secțiunea ) LITERATURĂ FengA H , Kaar S , ElderJ S Influența enterocystoplSsty asupra creșterii liniare la copiii cu extrofie J Urol ; : - Holzerbein J „ Pope J C IV, Adams MC et al Profilul urodinamic al mielodisplaziei în copilărie cu închiderea coloanei vertebrale în timpul gestației J Urol ; - Lopez Pereira P , Martinez Urrutia MJ „ Lubato Romera £ et al Ar trebui să tratăm refluxul vezicoureteral la pacienții care suferă concomitent de creșterea vezicii urinare I vezicii neuropatice? J Urol ; : - Lottmann HB, Margarian M , Bemuy M şi colab Efectul injecțiilor endoscopice cu implanturi pe bază de dextranomer asupra continencei și capacității vezicii urinare: Un studiu prospectiv pe de pacienți J Urol ; : - Palmer J S , Kaplan W Firlit CF Disfuncția erectilă la pacienții cu spma bfida este o afecțiune tratabilă J Urol ; : - Park JM, McGuire E M „Koo HP et al Dilatarea sfincterului uretral extern pentru managementul elomeningocelului cu risc ridicat: experiență de ani J Urol , - - Smith C P , Somogyi GT, Cancelarul MB Botuiinun t°A' în: Poisoning the spastic bladder and urethra Rev Uro ; : Tackett LD, Minevich E , Benedici J F et al Segment apendicular versus ileal pentru clisma de continenta antegrada-J Urol ; : Wedderbum A , Lec R S, Denny A et al Synchronous bla der reconstruction and antegrad continence enema-J Urol : : - Capitolul Capitolul tulburări urinare Urinarea normală și abilitățile de control arbitrar al acesteia La făt, urinarea are loc cu o contracție reflexă a detrusorului vezicii urinare, în același timp cu relaxarea sfincterului Reținerea urinei în vezică este posibilă datorită impulsurilor care vin prin ferestrele nervului simpatic și nervul pudendal, care suprimă activitatea contractilă a detrusorului și provoacă contracția sfincterului extern care închide lumenul colului vezicii urinare și partea proximală a acestuia uretra La copiii din primele luni de viață, urinarea are loc de - de ori pe zi datorită contracției reflexe coordonate a detrusorului și relaxării sfincterului Capacitatea vezicii urinare crește odată cu vârsta Până la vârsta de - ani, în uncii ( uncie - , g), este aproximativ egală cu vârsta în ani plus Abilitățile de control voluntar al urinării încep să se dezvolte la - ani Formarea controlului voluntar al urinării include mai multe componente: ) conștientizarea că vezica urinară este plină; ) suprimarea (modularea suprapontină) a micțiunii reflexe prin impulsuri corticale; ) capacitatea de a contracta voluntar sfincterul extern pentru a reține urina; ) o creștere a capacității vezicii urinare odată cu vârsta și ) dorința copilului de a fi îngrijit Perioada de dezvoltare a controlului arbitrar al urinării se numește faza de tranziție a acesteia din urmă La fete, formarea controlului voluntar al urinării are loc la o vârstă mai fragedă decât la băieți Controlul voluntar al defecației se dezvoltă mai devreme decât urinarea Până la vârsta de ani, - % dintre copii au un control aproape complet al urinării în timpul zilei și ^ - % noaptea (vezi și cap ) Enurezis nocturn Enurezis nocturn (vezi, de asemenea, ) este legitim pentru cod dacă urinare involuntară în timpul somnul persistă până la ani - vârsta la care controlul voluntar ar trebui să fie pe deplin stabilit Enurezisul nocturn se împarte în primar ( % din cazuri), în care copilul nu a fost niciodată capabil să controleze voluntar urinarea în timpul somnului, și secundar ( %), care a apărut după o perioadă de control voluntar al urinării în timpul somnului de cel puțin durată cateva luni În plus, doar în % din cazuri urinarea involuntară are loc exclusiv în timpul somnului, în % se întâmplă și în starea de veghe Este important să se diferențieze aceste două tipuri de enurezis, deoarece au patogeneză diferită Epidemiologie Aproximativ % dintre pacienții cu enurezis nocturn sunt băieți În % din cazuri, există o povară ereditară de enurezis nocturn Inițial, a fost considerată o boală poligonală În prezent, se presupune că este asociat cu gene localizate pe cromozomii și Cu enurezis nocturn la un părinte, riscul pentru fiecare copil este de %, pentru ambii părinți - % La vârsta de ani, enurezisul nocturn în absența enurezisului de zi se observă la % dintre copii Pentru fiecare an următor, % dintre ei se opresc spontan Prevalența enurezisului nocturn în rândul adulților este mai mică de % Patogeneza Patogenia enurezisului nocturn primar în dezvoltarea normală a controlului urinar în starea de veghe include mai mulți factori • Maturarea întârziată a mecanismelor corticale de suprimare voluntară a micțiunii reflexe • O tulburare de somn care este de obicei descrisă ca un somn foarte profund, fără nicio tulburare caracteristică Urinarea involuntară este posibilă în orice fază a somnului Copiii cu enurezis nocturn sunt deosebit de dificil de trezit în prima treime a nopții În ultima treime, acest lucru este mai ușor de făcut, dar pe tot parcursul nopții este mult mai greu să trezești un copil cu enurezis nocturn decât unul sănătos • Producția redusă de ADH pe timp de noapte ducând la creșterea diurezei (De aici și plângerea caracteristică a părinților că patul „se udă” ) • Factori ereditari care se leagă de genele de pe cromozomul și de brațul lung al cromozomului Partea XXX Bolile urologice ale copiilor agravarea este prezentă în % din cazurile de enurezis nocturn • Factori psihologici (în principal în enurezis nocturn secundar) • Ocazional, tulburări organice (ITU sau uropatie obstructivă) • Episoade de apnee în somn cu adenoide Manifestări clinice și diagnostic Este importantă o istorie amănunțită, mai ales în ceea ce privește natura enurezisului și aportul de lichide seara Diureza ridicată în diabet sau diabet insipid și insuficiență renală cronică este însoțită de polidipsie compensatorie Părinții trebuie întrebați dacă copilul lor sforăie în timp ce doarme O examinare fizică amănunțită include palparea abdomenului, examen rectal după urinare pentru a exclude distensia persistentă a vezicii urinare de la urina reziduală și un examen neurologic amănunțit pentru a exclude anomalii ale nervilor și măduvei spinării La fetele cu enurezis nocturn, bacteriuria asimptomatică este relativ frecventă, care trebuie identificată și tratată (vezi capitolul ) Cu toate acestea, vindecarea bacteriuriei nu duce întotdeauna la vindecarea diurezei Urina pentru analiză este colectată dimineața, după ce nu mănâncă și bea pe tot parcursul nopții Determinarea glucozei, a densității relative a urinei și/sau a osmolalității acesteia este obligatorie pentru a exclude poliuria auto; cauza urinării frecvente și a enurezisului și asigurați-vă că funcția de concentrare a rinichilor este păstrată În absența tulburărilor de urinare în somn, a bacteriuriei, a examinării fizice anormale și a analizelor de urină, de obicei nu este nevoie de studii suplimentare Cu toate acestea, cu enurezis la copiii mai mari sau cu ineficacitatea terapiei convenționale, este indicată ecografia renală Tratament În primul rând, părinții ar trebui să fie asigurați că enurezisul nocturn, de regulă, dispare odată cu vârsta și să explice că pedeapsa nu ajută la scăparea de ea, ci doar afectează negativ starea psihologică a copilului (vezi paragraful ) După - ore, aportul de lichide nu trebuie să depășească ml cu o greutate corporală mai mică de kg, ml cu o greutate corporală de - kg și ml cu o greutate corporală mai mare de kg Înainte de a merge la culcare, copilul trebuie să urineze În cazul adenoizilor, consultarea unui medic otorinolaringolog este obligatorie, deoarece adenotomia duce uneori la vindecarea enurezisului nocturn La copiii sub ani, enurezisul nocturn este foarte frecvent Până la această vârstă nu trebuie recurs la tratament activ In primul rand, ei cauta sa creasca motivatia de a opri enurezisul prin recompensarea copilului pentru fiecare noapte in care patul lui este uscat Dacă copilul este trezit la câteva ore după ce a adormit pentru a urina, urinarea involuntară poate fi adesea evitată, dar enurezisul nu se vindecă Unii medici recomandă încurajarea copiilor să se abțină de la urinat în timpul zilei pentru mai mult timp, dar acest lucru nu pare să fie benefic Așa-numita terapie de antrenament constă în punerea sub lenjeria copilului a unor electrozi, al căror circuit electric este închis atunci când sunt umeziți cu urină și emite un semnal sonor care trezește copilul la începutul urinării O astfel de terapie are succes în - % din cazuri, mai des la copiii mai mari Cu toate acestea, durează câteva luni, timp în care semnalul sonor trezește adesea nu copilul, ci alți membri ai familiei (Cu toate acestea, sistemele cu un semnal vibrator în loc de un sunet sunt disponibile comercial ) În unele s autohipnoza este eficientă în învățare Scopul principal al psihoterapiei este de a întări la copil dorința de a realiza trezirea cu vezica plină Terapia medicală elimină doar temporar urinarea involuntară în timpul somnului, dar nu vindecă enurezisul nocturn Deci, tabletele de acetat de desmopresină, un analog sintetic al ADH, sunt folosite pentru a reduce diureza nocturnă Se administrează pe cale orală noaptea într-o doză de , - , mi Obișnuia să fie administrat ca spray nazal în doze variind de la (o singură stoarcere) la mcg ( per katiya) noaptea Alocați doza minimă eficientă în combinație cu restricția de a bea seara În bolile cu diaree și vărsături, desmopresina este anulată La utilizarea unui spray nazal (în special în caz de supradozaj), au fost descrise cazuri izolate de hiponatremie Tabletele cu acest efect secundar, conform datelor publicate, nu au În rinite, desmopresina nu este absorbită și nu are efect DesmopreS'sina acetat este eficient in % din cazuri Cu efect favorabil, este prescris timp de - luni și anulat treptat Dacă în perioada de sevraj apare o reapariție a enurezisului nocturn, medicamentul este reluat prin creșterea dozei Efectele secundare ale medicamentului, chiar și în cazul utilizării prelungite, nu sunt descrise Ei folosesc, de asemenea, tricicleta „ki” Capitolul antidepresivul imipramină, care are efecte anticolinergice și adrenergice ușoare și modifică tiparele de somn Doze de imipramină: la - ani - mg, - ani - mg, după ani - mg Eficiență - % Efecte secundare: anxietate, insomnie, gură uscată În plus, imipramina provoacă adesea otrăvire accidentală a copiilor mai mici din familie Uneori, cu enurezis nocturn primar, este prescrisă clorura de oxibutinină - un medicament cu efect exclusiv anticolinergic, dar eficacitatea sa este scăzută enurezis de ore Enurezisul de zi în absența tulburărilor de inervație a vezicii urinare la copii nu este deosebit de rar Până la vârsta de ani, % dintre copii sunt capabili să controleze urinarea în timpul zilei, dar doar % nu au episoade ocazionale de urinare involuntară Până la vârsta de ani, % dintre copii controlează urinarea în timpul zilei, dar % experimentează impulsuri ocazionale Până la vârsta de ani, % dintre copii controlează urinarea în timpul zilei Cea mai frecventă cauză a enurezisului în timpul zilei la copii este hiperreflexia vezicii urinare (numită și instabilitate sau spasm vezical) Principalele cauze ale enurezisului non-stop la copii sunt enumerate mai jos Cauzele incontinenței urinare la copii: • Hiperreflexia (instabilitatea) vezicii urinare • Urinări rare • Dezordonarea sfincterului și a detrusorului • Vezica neurogenă în absenţa tulburărilor de inervaţie (sindromul Hinman) • Scurgeri de urină în vagin • Incontinență urinară când râzi • Cistită • Obstrucția colului vezical (valve ale uretrei proximale) • Ureter sau fistulă ectopică • Anomalii ale sfincterului (epispadias, extrofie, malformații ale sinusurilor genito-urinar) tulburări neurogenice • Revărsarea vezicii urinare Leziuni • Jatrop alte tulburări • Tulburări de comportament • O combinație de cauze Atunci când faceți o anamneză, este important să aflați tipul de enurezis: frecvența urinării involuntare, natura constantă sau intermitentă a acesteia, volumul de urină din fiecare episod, relația urinării involuntare cu impulsurile imperative, râsul etc , comportamentul copilului după urinare involuntară, prezența enurezisului nocturn, natura jetului la urinare, prezența după acesta a unei senzații de golire incompletă a vezicii urinare Infecții urinare, reflux vezico-ureteral, boli ale sistemului nervos, indicii de dublare a tractului urinar într-un istoric familial sunt importante Enurezisul este adesea asociat cu constipație sau incontinență fecală (rețineți că incontinența fecală poate fi cauzată de constipație) La fete, enurezisul apare uneori după viol Scopul examenului fizic este de a determina simptomele bolilor care duc la incontinență urinară, inclusiv întârzierea creșterii, hipertensiunea arterială, mărirea rinichilor și vezicii urinare, constipația, fuziunea labială ureterul ectopic (Fig - ), anomalii ale coloanei vertebrale și sacrului (vezi Fig ) și tulburări neurologice Pentru a exclude UTI, urina și cultura acesteia sunt examinate În unele cazuri, este necesar să se evalueze fluxul de urină în timpul urinării și volumul de urină reziduală Cu constatări fizice semnificative din punct de vedere diagnostic, povara ereditară a malformației tractului urinar, UTI sau ineficacitatea tratamentului convențional, este indicată ultrasunetele, care în unele cazuri este completată cu cistouretrografie micțională Cu tulburările neurologice, precum și cu ineficacitatea tratamentului empiric al enurezisului, este indicat un studiu al urodinamicii Hiperreflexia (instabilitatea) vezicii urinare la copii Hiperreflexia vezicii urinare se caracterizează prin capacitatea sa funcțională scăzută și contracții puternice dezinhibate ale detrusorului, plângeri de urinare frecventă și impulsuri imperative, în care copilul nu poate reține urina Plângeri similare sunt făcute de aproximativ % dintre copiii cu enurezis Fetele se ghemuiesc adesea în timp ce încearcă să nu mai urineze („revendicarea lui Vincent”) Mulți pacienți Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Urograma excretorie: duplicarea sistemului pelvicaliceal al rinichiului drept și al ureterului drept cu ectopia sa la o fată Scurgere constantă de urină în absența tulburărilor de urinare Rinichiul stang este normal În dreapta, sistemul pelvicaliceal al polului inferior al rinichiului este bine vizualizat Sistemul pelvicaliceal al polului superior, situat la nivelul vertebrelor lombare I și II, este slab contrastat din cauza funcției slabe a polului superior al rinichiului, al cărui ureter se deschide în vestibulul vaginului Orez , Ureterul ectopic la o fată Gura sa este situată în ajunul vaginului în spatele deschiderii externe a uretrei Un cateter ureteral subțire cu semne transversale a fost introdus în gura ureterului ectopic În absența tulburărilor de urinare, pacientul are un flux constant de urină Orez , Fuziunea labiilor, ascunzând deschiderea externă a uretrei și intrarea în vagin dimpotriva, nu simt nevoia nici inainte de cea mai involuntara urinare Fetele au adesea antecedente de ITU, dar după ce se vindecă, enurezisul continuă În astfel de cazuri, nu este clar dacă enurezisul este o consecință a infecției sau, dimpotrivă, predispune la reapariția acesteia La fete, cistouretrografia micțională evidențiază adesea o expansiune (deformare fusiformă) a uretrei (Fig ) - o consecință a relaxării insuficiente a sfincterului său extern sau îngustarea gâtului vezicii urinare cu hipertrofie a peretelui său Adesea enurezisul este combinat cu constipatie Tratamentul începe cu recomandarea de a urina la fiecare , - ore și de a prescrie medicamente anticolinergice (clorură de oxibutinină, hiosciamină SAU tolterodină) ] Dacă sunt prezente constipație și UTI, acestea trebuie tratate Terapia se efectuează pentru o lungă perioadă de timp Capitolul Orez , Deformarea fusiformă a uretrei Cistouretrogramă micțională - dilatarea uretrei, se micșorează spre capătul distal și gâtul vezicii urinare scurtat întrerupându-se periodic pentru a evalua necesitatea continuării acesteia În loc de tratament medical, puteți folosi metoda biofeedback - exerciții pentru mușchii podelei pelvine, a căror performanță zilnică elimină sau reduce hiperreflexia vezicii urinare Uneori, α-blocantele, terazosin sau doxazosin, au un efect benefic Dacă tratamentul este ineficient, cistoscopia și urodinamica sunt indicate pentru a exclude alte tulburări ale funcției vezicii urinare sfincterelor Vezica urinară neurogenă fără tulburare de inervație (sindromul Hinman) Sindromul Hinman - o tulburare severă, dar relativ rară - incapacitatea sfincterului extern al vezicii urinare de a se relaxa în timpul urinării, în ciuda nervației intacte (decoordonarea detrusorului și a sfincului) Se caracterizează printr-o creștere a lungimii retenție urinară, flux urinar intermitent, incontinență urinară pe timp de zi și noapte, ITU recurentă, constipație, incontinență fecală Examenul relevă un flux de urină slab și intermitent, trabecularitatea peretelui vezicii urinare, adesea reflux vezicoureteral, în cazuri severe, hidronefroză și insuficiență renală până la terminal În centrul patogenezei sindromului Hinman, aparent, se află abordarea greșită de a învăța copilul abilitățile de control al urinării Cu toate acestea, uneori sindromul se găsește la sugari Pentru a exclude o tulburare a inervației coloanei vertebrale, este necesar un studiu al urodinamicii și RMN al coloanei vertebrale Sindromul Hinman necesită tratament complex, inclusiv anticolinergice și a-blocante, urinare la intervale strict definite, eliminarea constipației și terapie comportamentală care ajută la relaxarea sfincterului în timpul urinării Biofeedback-ul ajută copiii mai mari să învețe să relaxeze sfincterul extern Pentru a reduce temporar tonusul sfincterului extern, se folosesc injecții cu toxină botulină (Botox) În cazurile severe, cateterizarea regulată este necesară pentru golirea vezicii urinare, uneori cu creșterea hidronefrozei - cistostomie Sindromul Hinman necesită tratament pe termen lung și urmărire prospectivă atentă urinare rară Urinarea nefrecventă este o tulburare frecventă care însoțește de obicei infecțiile urinare, în special la fete Frecvența urinării nu este de - ori, așa cum este normal, ci doar de Distensia vezicii urinare și o ședere lungă a urinei în ea favorizează creșterea bacteriilor și predispune la infecții urinare recurente Adesea, constipația și episoadele de incontinență urinară din cauza revărsării vezicii urinare sunt observate simultan Urinarea nefrecventă este mai mult o tulburare de comportament Alături de terapia cu antibiotice pentru o ITU, pentru a o elimina, este necesar să încurajăm copilul să urineze de cel puțin ori mai des și să golească complet vezica urinară, ceea ce duce de obicei la restabilirea unui ritm normal de urinare Partea XXX Boli urologice la copii Scurgeri de urină în vagin Când urina curge în vagin după ce fata urinează și se ridică, se eliberează involuntar - ml de urină Una dintre cele mai frecvente cauze ale acestei tulburări este fuziunea labiilor mari (vezi Fig ) Apare de obicei la copiii mici Pentru a-l elimina, se aplică o cremă cu estrogen în zona de fuziune sau se disecă în ambulatoriu Uneori, scurgerea de urină în vagin are loc în absența fuziunii, deoarece fata nu își desfășoară suficient picioarele atunci când urinează din cauza stratului abundent de grăsime subcutanată sau a lipsei de dorință de a-și coborî chiloții sub genunchi Pentru a elimina scurgerile, este suficient să-i reamintiți fetei că atunci când urinează, trebuie să își desfășoare picioarele cât mai mult posibil (Este util să o sfătuiți să stea cu spatele pe toaletă în timp ce urinează ) Alte cauze ale incontinenței urinare la fete Ureterul ectopic, care este de obicei asociat cu duplicarea sistemului pelvicaliceal și a ureterului, poate provoca scurgeri persistente de urină de de ore, în ciuda urinării regulate Dacă ureterul ectopic drenează un segment mic de rinichi și volumul de urină este mic, uneori este confundat cu o secreție vaginală apoasă Incontinența urinară sau scurgerile vaginale apoase necesită o examinare atentă Găsirea orificiului unui ureter ectopic este de obicei dificilă Urografia cu ultrasunete și excretor relevă semne de dublare a sistemului pieloliceal și a ureterului (vezi Fig ), dar nu se realizează o contrastare suficientă a ureterului ectopic cu urografia excretorie sau este întârziată din cauza disfuncției segmentului corespunzător al rinichiului CT ajută la excluderea dublării, care nu este vizualizată cu urografia excretorie Găsirea gurii ureterului ectopic în vagin sau în vestibulul acestuia (vezi Fig ) este adesea ajutată de examinarea sub anestezie generală Tratamentul chirurgical constă în rezecția polului superior al rinichiului dublat cu excizia ureterului acestuia până la nivelul pelvisului sau în anastomoză a ectopicului ureterul cu o urină normală, deturnată de la polul inferior al rinichiului Incontinența urinară cu râs este de obicei observată la fetele de - ani Vezica urinară este golită în mod reflex brusc și complet Patogenia tulburării este relaxarea bruscă a sfincterului în timpul unui episod de râs Medicamentele anticolinergice și urinarea regulată nu o elimină în majoritatea cazurilor Cel mai eficient în astfel de cazuri este metilfenidatul Incontinența urinară completă este observată în epispadias La fete, apare cu o frecvență de : și se caracterizează printr-o divergență a simfizei pubiene, divizarea clitorisului și deschiderea uretrei Chirurgia plastică a gâtului vezicii urinare este necesară pentru a elimina incontinența Scurtarea și insuficiența uretrei sunt asociate cu unele malformații ale sinusului urogenital la fete Pentru a le identifica, este nevoie de o anumită vigilență a medicului și de o grijă deosebită la examenul fizic pentru incontinență urinară Pentru a elimina acesta din urmă în astfel de cazuri, este necesară o intervenție chirurgicală plastică a uretrei și a vaginului Incontinență urinară fără incontinență urinară Uneori, o creștere bruscă a urinării (la fiecare - minute pe parcursul zilei) apare brusc, în absența disuriei, a ITU, a enurezisului de zi sau de noapte Acest lucru se întâmplă de obicei la copiii de - ani, în marea majoritate a cazurilor la băieții care și-au stăpânit deja abilitățile de curățenie O tulburare similară se numește sindromul urinarii frecvente în timpul zilei la copii sau polakiurie Are un caracter pur funcțional și apare în timpul suprasolicitarii emoționale (un conflict în familie, cu yenul educației la domiciliu vizitând o grădiniță) sau enterobiazei Este necesar să se excludă ITU și golirea incompletă a vezicii urinare Urinarea crescută dispare spontan după - luni Medicamentele anticolinergice nu sunt, în general, benefice Sindromul de disurie cu micro- sau macrohematurie în absența ITU este observat la copiii care au stăpânit abilitățile de a controla urinarea - Capitolul Anomalii ale penisului și uretrei Este adesea asociată cu hipercalciurie Este prezentată determinarea excreției zilnice de calciu și creatinine Excreția zilnică de calciu de peste mg/kg indică hipercalciurie și necesită numirea unui diuretic tiazidic, deoarece amenință urolitiaza LITERATURĂ Austin R E, Homsy YL, Masei J L şi colab Blocarea alfa-adrenergică la copiii cu disfuncție urinară neuropatică și nonneuropatică J Urol ; : - Austin P E, Ritchey M L Golire disfuncțională Pediatric Rev ; : - Evans JHC Managementul bazat pe dovezi al enurezisului I nocturn BMJ ; : Glazener C M , Evans JH Intervenții de alarmă pentru enurezisul nocturn la copii (Revista Cochrane) Cochrane Database Syst Rev ; ( ): CD Glazener C M , Evans JH Triciclice și medicamente înrudite pentru j enurezis nocturn la copii (Revista Cochrane) Cochrane Database Syst Rev ; ( ) CD Hjalmas K „ Hellstromj A -L , Mogren K et al Vezica urinară hiperactivă la copii: o potențială indicație viitoare pentru tolterodină BJU Int ; : - Hemdon CDA, Decambre M , McKenna PH Jocuri interactive pe calculator pentru tratamentul disfuncției podelei pelvine J Urol ; : - Kodman-Jones C „Hawkins L , Schulman SL Caracteristicile comportamentale ale copiilor cu udare în timpul zilei J Urol ; : - Leebeek-Groenewegen A , Blorn J , Sukhai R et al Eficacitatea desmopresinei combinată cu terapia de alarmă pentru enurezisul nocturn monosimptomatic J Urol ; ' I - Palmer LS, Franco L, Rotario P et al Terapia cu biofeedback accelerează rezolvarea refluxului la copiii mai mari J Urol ; : - Schulman SL, Colish V , von Zuben FC și colab Eficacitatea tratamentelor pentru enurezisul nocturn la o populație eterogenă și m Clin Pediatru ; : - Schulman SL, Stokes A , Salzmar P M Eficacitatea și siguranța desmopresinei orale la copiii cu enurezis nocturn primar J Urol ; : - Schulman SL, Von Zuben FC, PlachterN et al Metodologie de biofeedback: contează modul în care îi învățăm pe copii cum să relaxeze podeaua pelvină în timpul micției? J Urol ; : - chum T R , Kolb TM, McAuliffe TL şi colab Dobândirea secvențială a abilităților de formare todet: un studiu descriptiv al diferențelor de sex și vârstă la copiii normali Pediatrie ; ( ): E C P , Somogyi GT, Cancelar M B Botuhnum tox-ln: Otrăvirea vezicii urinare spastice și uretrei Rev Urol ; : - Capitolul Anomalii ale penisului și uretrei Hipospadias - o malformație în care deschiderea externă a uretrei se deschide pe suprafața ventrală a penisului, apare cu o frecvență de : de băieți nou-născuți Preputul subdezvoltat este situat sub forma unei „capuci dorsale” pe părțile laterale și pe suprafața dorsală a corpului penisului și este absent din partea ventrală În unele cazuri, în special în cazul hipospadiasului proximal, există o bandă inelastică a fasciei (coardă) care împiedică îndreptarea penisului în timpul erecției Frecvența hipospadiasului crește, posibil din cauza expunerii intrauterine la estrogeni și androgeni care perturbă formarea funcției endocrine (bifenili policlorurați, estrogeni vegetali etc ) Manifestari clinice Hipospadias este clasificat în funcție de localizarea deschiderii externe a uretrei, ținând cont de prezența curburii penisului (Fig ) Sunt descrise următoarele forme de hipospadias: capitat, în care deschiderea externă a uretrei se deschide pe capul penisului, coronar, subcoronar, mijlociu, scrotal-stem, scrotal și perineal Aproximativ % sunt forme distale de hipospadias, % sunt forme subcoronare și mijlocii, iar % sunt forme proximale În formele severe, scrotul este bifurcat Uneori se extinde până la suprafața dorsală a penisului („absoarbe” penisul) (Fig ) Există și o variantă megameatală a hipospadiasului, în care prepuțul este dezvoltat în mod normal, dar există un hipospadias distal sau subcoronar cu deschidere externă a uretrei sub formă de gură de pește (Fig ) Această variantă este diagnosticată numai după circumcizie Hipospadiasul este de obicei o malformație izolată Cu toate acestea, cu multiple defecte Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Hipospadias periovenos Deschiderea externă a uretrei, situată subcoronar, și prepuțul subdezvoltat sub formă de „glugă dorsală” Fără curbură a penisului Orez , Varianta megameatală a hipospadiasului la un băiat circumcis - deschiderea externă a uretrei sub forma unei guri de pește Orez , Hipospadias scrotal-tulpina sever Curbură ventrală vizibilă a penisului Partea ventrală a preputului („gluga dorsală”) este subdezvoltată Deschiderea externă a uretrei este situată în linia mediană a scrotului bifurcat Testiculele sunt palpabile Cariotip masculin dezvoltare, se observă mai des decât în rândul băieților nou-născuți în general În % din cazuri, hipospadiasul este însoțit de criptorhidie Relativ des este combinat cu o hernie inghinală Hipospadia proximală în combinație cu criptorhidia trebuie diferențiată de tulburările congenitale care sunt însoțite de un intermediar între tipul masculin și feminin de organe genitale externe, în special cu o formă virilizantă a hiperplaziei suprarenale congenitale la fete și disgeneza gonadală mixtă În cazul hipospadiasului mijlociu sau proximal cu criptorhidie este necesară determinarea cariotipului (cap ) În - % din cazurile de hipospadias scrotal-tulpină, observăm o expansiune a uterului prostatic - un rudiment al ductului Mullerian și, prin urmare, cu această formă de hipospadias este indicată cistouretrografie micțională Frecvența altor malformații concomitente ale tractul urinar și organele genitale cu hipospadias este mic, prin urmare studiile de vizualizare ale tractului urinar sunt indicate doar în cazurile severe cu hipospadias perineal* rdava Anomalii ale penisului si uretrei Complicațiile hipospadiasului includ: ) inconveniente la urinare - devierea jetului către partea ventrală sau scurgere de-a lungul penisului; ) încălcarea funcției sexuale din cauza curburii penisului; ) cu forme proximale de hipospadias - infertilitate si ) foarte rar ■ - stenoza deschiderii externe a uretrei Scopul tratamentului chirurgical de tip I este corectarea defectului cosmetic si eliminarea tulburarilor functionale Cu forme de tulpină medie și proximală se cere întotdeauna, cu forme distale - doar pentru tulburări funcționale Tratament Părinții sunt sfătuiți să nu circumcidă un băiat cu hipospadias, deoarece poate fi nevoie de țesut prepuț pentru a corecta defectul Ultimul sănătos în rest băieții se efectuează de preferință la vârsta de - luni, deoarece ) riscul asociat cu anestezia generală la această vârstă nu este mai mare decât la - ani; ) în următorii - ani, penisul crește lent; ) copilul nu își va aminti operația; ) nevoia de anestezie la copiii de această vârstă este mai mică decât la cei mai mari În cele mai multe cazuri, corectarea poate fi efectuată cu o singură operație ambulatorie Cu hipoplazie distală, conductele sunt restaurate forma modelata a partii plate a uretrei Cu forme tulpina si proximale Pentru refacerea uretrei se foloseste un lambou vascularizat al preputului Preputul rămas închide suprafața centrală a penisului Complicațiile postoperatorii cu hipoplazie distală sunt mai mici de %, cu hipoplazie tulpina mijlocie - - %, cu cea proximală - % Printre acestea, fistula externă a uretrei-La> hematom, infecția plăgii, stenoza deschiderii externe a uretrei, diverticulul uretrei, divergența plăgii chirurgicale Din punct de vedere tehnic, corectarea hipospadiasului este destul de complicată și este disponibilă doar unui chirurg care a urmat pregătire socială și are o vastă experiență în efectuarea acestei operații Curbura penisului fără hipospadias Curbura ventrală născută a genitalului Chen și subdezvoltarea prepuțului sub formă de glugă „dor-B” apar și în absența hispadiilor În majoritatea acestor cazuri, tractul urinar este format normal, dar nu există suficientă piele pe suprafața ventrală a penisului sau există o bandă neelastică a fasciei (coardă) care împiedică îndreptarea acestuia în timpul erecției În unele cazuri, uretra este scurtată și hipoplastică și, prin urmare, este necesară uretroplastia La nou-născuți, singurul semn al acestei anomalii este subdezvoltarea preputului sub formă de „glugă dorsală” Uretroplastia este recomandata la varsta de luni sub anestezie generală fimoza si parafimoza Fimoza este incapacitatea de a mișca preputul și de a expune glandul penisului La nou-născuți, fimoza este un fenomen fiziologic Ulterior, se formează un decalaj între preput și glandul penisului (cavitatea preputului) și deschiderea preputului devine mai largă La % dintre băieții necircumciși, acest lucru se întâmplă până la vârsta de ani Acumularea de detritus epitelial sub preput la băieții tineri nu indică o boală și nu necesită tratament La băieții mai mari, fimoza fiziologică persistă uneori, dar apare și fimoza patologică - o consecință a inflamației și cicatricii preputului în zona deschiderii sau după circumcizie (a se vedea secțiunea „absorbția” penisului de mai jos ) O cicatrice care strânge deschiderea externă a prepuțului și împiedică expunerea capului membrului câmpului se poate forma chiar și după - episoade de schimbare bruscă înapoi În / cazuri de fimoză patologică sau regresie întârziată, aplicarea fiziologică a cremei cu corticosteroizi la plog extrem de ori pe zi timp de lună duce la relaxarea inelului preputului Cu fimoza sau întinderea cavității preputului cu urină în timpul urinării la băieții mai mari de ani, se recomandă circumcizia Parafimoza - lezarea glandului penisului de către un inel îngustat al preputului deplasat dincolo de șanțul coronarian (Fig ) Staza venoasă a preputului deplasat și umflarea provoacă dureri ascuțite și împiedică întoarcerea cărnii în glandul penisului Pentru a repoziționa glandul penisului, acesta și prepuțul se ung cu cremă și se strânge capul, în timp ce preputul este tras, încercând să readucă inelul preputului în șanțul coronar Uneori, cu o încercare nereușită de reducere, este necesar să se efectueze urgent circumcizia Partea XXX Boli urologice in, istey Orez , Parafimoza: inelul preputului este deplasat din glandul penisului Edem sever datorat congestiei venoase Circumcizie Dacă băieții nou-născuți ar trebui să fie circumciși este o problemă discutabilă În Statele Unite, circumcizia la băieți se face de obicei în legătură cu apartenența părintelui la anumite confesiuni religioase Argumentele medicale pentru circumcizie sunt reducerea riscului de ITU și infecții cu transmitere sexuală, prevenirea cancerului penian, fimoza și balanopostita Circumcizia în timpul perioadei neonatale reduce incidența infecțiilor urinare la băieți de - ori, deoarece agenții patogeni ai săi sunt adesea bacterii care locuiesc în cavitatea preputului Riscul de ITU este deosebit de mare în primele luni viață, dar rămâne semnificativă până la ani Mulți experți recomandă circumcizia sugarilor cu risc de ITU, cum ar fi cei cu hidronefroză și reflux vezicoureteral Măsura în care circumcizia reduce riscul de a contracta infecții cu transmitere sexuală, în special infecția cu HIV, nu a fost stabilită, deoarece această problemă a fost studiată în principal în țări cu o incidență ridicată a infecției cu HIV În plus, practica general acceptată a vieții sexuale depinde de apartenența confesională, adică poate diferi între cei care au suferit circumcizie și cei care nu au fost circumciși Există puține rapoarte de cancer de penis la bărbații care au fost circumciși după naștere Cu toate acestea, acest tip de cancer este rar și în țările scandinave, unde circumcizia nu se practică aproape niciodată, dar nivelul de igienă personală este ridicat Complicațiile circumciziei la nou-născuți includ sângerarea, infecția plăgii, stenoza deschiderii externe a uretrei, fimoza secundară, circumcizia incompletă, formarea de aderențe cutanate dense (punți cutanate, Fig ) În , - % din cazuri, complicațiile circumciziei necesită tratament chirurgical Hidrocelul și hernia predispun la fimoză secundară (vezi mai jos sub „înghițirea” penisului) Complicații severe ale circumciziei: sepsis, amputație a părții distale a glandului penisului, excizia excesivă a preputului, fistula uretrei Contraindicațiile circumciziei la nou-născuți sunt hipospadias, curbura congenitală a penisului fără hipospadias, dimensiunea mică a penisului, subdezvoltarea prepuțului sub formă de „glugă dorsală” (contraindicație relativă) Circumcizia nou-născutului se efectuează sub anestezie locală prin blocarea nervului dorsal al penisului sau aplicarea unei creme cu un amestec de Orez , Punțile cutanate dintre gland și tija penisului, formate după circumcizie în perioada neonatală, provoacă curbura dureroasă a penisului și predispun la infecție dedesubt Adeziunile sunt supuse exciziei Capitolul Dați în judecată anestezicele locale EMLA (Amestec eutectic de anestezice locale) Torsiunea penisului Aceasta este o consecință a unei încălcări a rotației arborelui penisului în jurul axei longitudinale în procesul de dezvoltare embrionară De obicei, penisul este rotit în sens invers acelor de ceasornic, adică spre stânga, dar este dezvoltat normal, astfel că anomalia rămâne neobservată până la dispariția fimozei fiziologice, dacă băiatului nu i s-a făcut o plecăciune Uneori, perekrl g al penisului însoțește hipospadias Dacă torsiunea nu depășește ° față de linia mediană, este doar un defect cosmetic și nu necesită corectare Penis „dispărut” Termenul „dispărut” se referă la cazurile în care penisul pare a fi redus drastic sau nu este identificabil la examinare, dar este de fapt de mărime normală Pliul pterigoidian al penisului este format de pielea scrotului, trecând la suprafața sa ventrală Un pliu este o legătură anormală între penis și scrot Presupune doar un mic defect cosmetic, dar după circumcizie, penisul, contractându-se, se poate ascunde în scrot, ceea ce duce și la fimoză secundară Ocazional, pliul pterigoidian este combinat cu hipoplazia părții distale a uretrei, necesitând o intervenție chirurgicală reconstructivă Penisul ascuns - o anomalie în care un penis dezvoltat normal este situat în țesutul subcutanat al pubisului (Fig ), este congenitală sau apare după circumcizie „Absorbția” penisului este o variantă dobândită a penisului ascuns care apare după circumcizie (Fig ) „Absorbția” sexualului ₽MS - , Penis ascuns (A), care este dezvăluit după alunecarea pielii pe părțile laterale ale tijului său (B) Orez , Varianta dobândită a penisului ascuns este penisul „absorbit” de dimensiuni normale Hidrocelul a fost un factor predispozant pentru această complicație penisul după circumcizie la nou-născuți contribuie la umflarea scrotului din cauza hidrocelului masiv sau a herniei inghinale sau a prezenței unui pliu cutanat pterigoidian „Înghițirea” penisului poate provoca golirea incompletă a vezicii urinare și predispune la infecții urinare Micropenis Micropenis - o dimensiune mică a unui penis format corespunzător (mai puțin decât media cu cel puțin , SD) (Fig ) Raportul dintre lungimea axului penisului și circumferința acestuia rămâne, de regulă, normal Lungimea penisului se măsoară de la baza de sub simfiză până la vârful capului, trăgându-l cu grijă Lungimea medie a penisului la nou-născuți este de , ± , cm, diametrul este de , ± , cm O lungime de cel putin , cm este considerata normala Micropenia este asociata cu o tulburare hormonala dupa saptamana a -a de sarcina Cele mai frecvente cauze sunt ) hipogonadismul hipogonadotrop, ) hipogonadismul hipergonadotrop (insuficiență testiculară primară) și ) micropenia idiopatică Cel mai frecvent motiv este educația inadecvată Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Micropenisul la sugar Scrotul este, de asemenea, redus Testiculele nu au coborât în ea formarea gonadoliberinei din cauza insuficienței hipotalamice, care se observă în sindromul Kallmann, Prader-Willi, Lawrence-Moon-Biedl Insuficiența testiculară primară apare cu disgeneza gonadală sau sindromul testicular rudimentar, precum și cu sindromul Robinow În toate cazurile de micropenis, consultarea unui endocrinolog pediatru și a unui urolog pediatru este obligatorie Examinarea include determinarea cariotipului, evaluarea funcției pituitare și a testiculelor, RMN al creierului pentru a exclude defectele anatomice ale hipotalamusului, glandei pituitare și structurilor de linie mediană în general Încă nu este clar dacă tratamentul cu androgeni este necesar la vârsta prepuberală, deoarece stimularea creșterii penisului în această perioadă limitează posibilitatea creșterii acestuia în timpul pubertății Câteva observații indică păstrarea funcției sexuale cu un micropenis, deși nu în toate cazurile, prin urmare, nevoia unei schimbări de sex este rară Alte anomalii ale penisului liliac Ageneza peniană apare la aproximativ din milioane de băieți Cariotipul ei este aproape întotdeauna ,XY De obicei, scrotul este format corect, testiculele sunt coborâte în el, dar penisul este absent Agenezia penisului este adesea combinată cu o anomalie a rinichilor, a sistemului pieloliceal și a ureterelor În cele mai multe cazuri, schimbarea de sex este indicată încă de la început perioada neonatală Dublarea penisului (diphallia) are multe opțiuni - de la un mic penis suplimentar la două complet formate Curbura laterală a penisului este asociată cu creșterea excesivă sau hipoplazia unuia dintre corpurile cavernose și este de obicei congenitală Se recomandă efectuarea corectării acesteia la vârsta de - luni Stenoza deschiderii externe a uretrei Stenoza deschiderii externe a uretrei este aproape întotdeauna dobândită În special, apare uneori după circumcizie, aparent din cauza inflamației severe a glandului expus penisului Cu o dimensiune precisă a găurii, se observă efortul în timpul urinării Urina curge într-un flux subțire, dar sub o presiune mare La vârsta de - ani, stenoza este însoțită de urinare crescută, disurie și hematurie, sau o combinație a acestor simptome în absența ITU Uneori există o abatere a fluxului de urină în direcția dorsală În absența balanitei xerotice obliterante, retenția urinară și hidronefroza sunt rare Este indicata meatoplastia (deschiderea chirurgicala a gaurii), care se realizeaza in ambulatoriu sub anestezie locala cu crema EMLA cu sau fara premedicatie cu sedative În cistoscopie, de regulă, nu este nevoie Alte anomalii ale uretrei la băieți Un chist parameatal este un mic chist unilateral care nu provoacă plângeri la deschiderea externă a uretrei și urmează să fie excizat sub anestezie locală Fistula congenitală a uretrei este o malformație rară, de obicei izolată Este localizat în partea cavernoasă a uretrei și este supus exciziei Megalourethra este o mărire a uretrei, de obicei însoțită de o malformație P ’ a corpului cavernos Cel mai adesea este o componentă a sindromului „burtă de prune” - Dublarea uretrei este o malformație fetală în care ambele uretre sunt situate în același plan sagital și mai complet formate - ventral În parte a cazului, există uropatie obstructivă severă, „”e ’ de operații reconstructive complexe Capitolul Hipoplazia uretrei este o malformație rară în care lumenul uretrei este păstrat, dar foarte mic Pentru a-l crește, este necesară bougienage sau o intervenție chirurgicală reconstructivă extinsă Uneori este necesară o cistostomie temporară pentru drenarea tractului urinar Atrezia uretrei (absența completă a acesteia) este o malformație aproape întotdeauna letală, deși canalul urinar (uracul) rămâne deschis în perioada prenatală Prolapsul membranei mucoase a uretrei la fete Prolapsul mucoasei uretrale apare predominant la fetele afro-americane cu vârsta cuprinsă între - ani Se manifestă în primul rând ca pete de sânge pe lenjerie și scutece, uneori disurie și disconfort la nivelul perineului (Fig ) Un medic fără experiență într-un astfel de caz poate suspecta viol Tratamentul consta in aplicarea unei creme cu estrogen de - ori pe zi timp de - saptamani și băi de șezut sau în excizia chirurgicală a porțiunii prolapsate a membranei mucoase cu cusătura ulterioară a acesteia Alte anomalii ale uretrei la fete Chisturile parauretrale se formează din cauza reținerii secrețiilor în glandele mici înainte Ms- Prolapsul membranei mucoase a uretrei Canal corporal la o femeie afro-americană de ani, manifestat prin pete sângeroase pe lenjerie Orez , Chist parauretral la o fată nou-născută Orez Prolaps de ureterocel ectopic la o fetiță Partea XXX Boli urologice la copii £ uşile din cauza obstrucţiei conductelor acestora (Fig ) Chisturile sunt prezente la naștere și, de obicei, regresează la - săptămâni, deși uneori trebuie excizate Prolapsul unui ureterocel ectopic arată ca o proeminență chistică din deschiderea externă a uretrei și se observă în % din cazurile de ureterocel ectopic în porțiunea distală a uretrei la fete (Fig ) Ecografia rinichilor și ureterelor confirmă diagnosticul În funcție de caracteristicile anatomice, sunt indicate excizia ureterocelului și reimplantarea ureterului sau intervenții chirurgicale reconstructive mai complexe pe tractul urinar superior LITERATURĂ Academia Americană de Pediatrie Sarcina forțată la circumcizie Declarație de politică a circumciziei Pediatrie ; : - Baskin L Hypospadias: O analiză critică a rezultatelor cosmet c folosind fotografie BJU Int ; : - Cfieng EY, Vemulapalli S N, Kropp B P et al Reparație hipospadias Snodgrass cu lambou dartos vascularizat: Reparația perfectă pentru hipospadias virgin? J Urol , : - Kaefer M , Diamond D , Henren WH și colab Incidența intersexualității la copiii cu criptorhidie și hipospadias: stratificare bazată pe palpabilitatea gonadală și poziția meatală J Urol ; : - McAleerl M , Kaplan GW Este necesară cariotipul de rutină în evaluarea hipospadiasului și criptorhidiei? J Urol ; : - Palmer LS, Pahner J S , Franco I et al „Long Snodgrass”: aplicarea uretroplastiei cu plăci incizate tubulare pe hipospadias penoscrotal în reparații în sau etape J Urol ; : - Schoen EJ, Colby CJ, Ray GT Circumcizia nou-născutului scade incidența și costurile infecțiilor tractului urinar în primul an de viață Pediatrie ; : - Schoen EJ, Oehrli M , Colby CJ și colab Efectul extrem de protector al circumciziei nou-născutului împotriva cancerului penian invaziv Pediatrie ; ( ): e Schoen EJ, Wiswell TE, Moses S Noua politică privind circumcizia - motiv de îngrijorare Pediatrie ; : - Snodgrass W , Patterson K , PlaireJ C et al Histologia plăcii uretrale: Implicații pentru repararea hipospadiasului T Urol ; : - Wiswell TE Prepuțul, infecțiile tractului urinar și consecințele Pediatrie ; : C- Capitolul Boli și anomalii anatomice ale conținutului scrotului criptorhidie Absența testiculelor în scrot indică criptorhidie, criptorhidie falsă sau agenezie testiculară Epidemiologie Criptorhidia (testiculele necoborâte în scrot) este cea mai frecventă tulburare de diferențiere sexuală la băieți La naștere, testiculele nu coboară în scrot la , % dintre băieți La copiii născuți la termen, criptorhidia se observă doar în , % din cazuri, la copiii prematuri - la %, deoarece scăderea testiculelor are loc la sfârșitul dezvoltării intrauterine În cele mai multe cazuri, criptorhidia se rezolvă spontan în primele luni viaţă Până la luni frecvența sa scade la , % Cu toate acestea, dacă până la luni testiculele nu au coborât, criptorhidia este persistentă În % din cazuri, criptorhidia este bilaterală Există criptorhidie secundară ca complicație a reparării herniei datorată herniei inghinale în - % din cazuri, în principal la nou-născuți și copii în primele luni de viață Patogeneza Procesul de coborâre testiculară depinde de interacțiunea hormonilor (testosteron, dihidrotestosteron, factor de regresie al ductului Müllerian), factori mecanici (tracțiunea ligamentului de ghidare testiculară și presiunea intra-abdominală) și impulsuri care provin de la nervul genito-urinar Testiculele se formează în săptămâna - de dezvoltare intrauterină În săptămâna - , celulele Leydig încep să producă testosteron, care stimulează formarea epididimului, a canalului deferent, a veziculelor seminale și a ductului ejaculator din ductul Wolffian (mezonefric) Procesul de coborâre a testiculului, atașat de inelul inghinal intern cu un ligament de ghidare, începe la - săptămâni de dezvoltare intrauterină Ligamentul ghid coboară în canalul inghinal și trage testiculul în scrot Capitolul la Manifestări clinice Cu criptorhidie, testiculele coborâte sunt de obicei localizate în canalele inghinale, cu ectopie - într-o proeminență superficială a peritoneului în zona inghinală sau perineu În aproximativ % din cazurile de criptorhidie, testiculele nu pot fi palpate În % din aceste cazuri se găsesc în cavitatea abdominală sau regiunea inghinală, în rest se atrofiază din cauza torsiunii intrauterine În absența testiculelor palpabile la un nou-născut, ar trebui să se țină cont de posibilitatea de hiperplazie virilizantă a cortexului suprarenal la o fată Sechelele criptorhidiei includ infertilitatea, cancerul testicular, hernia concomitentă, torsiunea testiculului abdominal și senzația de inferioritate asociată cu absența testiculelor în scrot La naștere, testiculele necoborâte sunt normale din punct de vedere histologic, dar la - luni La ele apar modificări patologice: o întârziere a maturării epiteliului spermatogen, o scădere a numărului de celule ale acestuia, hialinizarea tubilor seminiferi și o scădere a numărului de celule Leydig Dacă testiculul rămâne necoborât, aceste modificări ■regresează Cu criptorhidie unilaterală, modificări similare, deși mai puțin pronunțate se găsesc la - ani în testiculul opus, situat în scrot Cu corectarea chirurgicală a criptorhidiei la - % [din pacienți, fertilitatea este păstrată Cu criptorhidie unilaterală, % dintre pacienți rămân fertili Riscul de malignitate testiculară în criptorhidie este de - ori mai mare decât în populația generală Este aproximativ egală cu / pentru criptorhidia unilaterală și / - / pentru bilaterală Practic, neoplasmele maligne se dezvoltă la vârsta de - de ani Absența corectării chirurgicale a criptorhidiei este dominată de seminom, în timp ce la cei care au suferit orhidopexie reprezintă % din malignitățile testiculare Cu toate acestea, în general, orhiopexia nu reduce riscul celui din urmă O hernie inghinală oblică însoțește de obicei criptorhidia dar rămâne asimptomatică Testiculul necoborât este predispus datorită mobilității sale neobișnuite la torsiune și infarct Destul de des apare un sh^ptorhism „dobândit” (ridicarea testiculului, localizat la nasterea in scrot, in canalul inghinal la o varsta mai tarzie, de obicei la - ani) În astfel de cazuri, în timpul examinării fizice, testiculul poate fi coborât în scrot, dar numai cu o tensiune clară pe cordonul spermatic Acest lucru se datorează reducerii incomplete a procesului vaginal al peritoneului, din cauza căreia creșterea cordonului spermatic nu ține pasul cu creșterea copilului, iar testiculul se află treptat în afara scrotului Criptorhidia falsă este asociată cu creșterea tonusului mușchiului care ridică testiculul (sh cremaster) La copiii mai mari de an, reflexul cremasteric este adesea crescut, ceea ce face dificilă coborârea testiculului în scrot la copiii care sunt îngrijorați de explorare sau le este frică de a fi atinși Cu criptorhidie falsă, testiculul poate fi de obicei coborât cu ușurință în scrot, oferind copilului o poziție relaxantă de „broască” în timpul studiului Cu toate acestea, în astfel de cazuri, este necesară o examinare la fiecare - luni pentru a nu rata criptorhidia „dobândită” Criptorhidia falsă nu crește riscul de infertilitate și neoplasme maligne ale testiculelor Tratament Corectarea chirurgicală a criptorhidiei se realizează la vârsta de - luni, în majoritatea cazurilor prin orhidopexie Aceasta operatie consta in mobilizarea testiculului si a cordonului spermatic printr-o incizie in regiunea inghinala si eliminarea herniei inghinale oblice Are succes în % din cazuri și se efectuează de obicei în ambulatoriu Dacă nu este posibilă palparea testiculelor, localizarea lor este determinată în timpul laparoscopiei, deoarece scanarea cu ultrasunete nu le detectează în astfel de cazuri În % din cazuri, testiculele pot fi găsite în cavitatea abdominală sau canalul inghinal, în rest sunt reprezentate doar de un rest atrofiat în scrot sau canal inghinal (așa-numitul testicul dispărut) Atrofia apare, aparent, din cauza torsiunii intrauterine În cele mai multe cazuri, testiculul este situat în cavitatea oryushny direct la inelul inghinal intern și orhidopexia este simplă Cu o locație înaltă, testiculul trebuie uneori să fie coborât în două etape În unele cazuri, anatomic complexe, poate fi necesară o orhiectomie, indicată pentru atrofia testiculară evidentă Dacă absența unui testicul în scrot provoacă un sentiment dureros de inferioritate la un băiat de vârstă prepuberală târzie sau la un adolescent, se implantează un testicul Partea XXX Boli urologice la copii Terapia hormonală este rar utilizată Pe baza poziției că androgenii reglează coborârea testiculară, gonadotropina corionică, care stimulează producția de testosteron de către celulele Leydig, sau gonadoliberina, este utilizată pentru a o stimula Această metodă este practicată în țările europene, dar studiile randomizate controlate nu au confirmat eficacitatea ridicată a ambilor hormoni Conform unor studii preliminare, buserelina, un analog sintetic al GnRH, crește numărul de celule spermatogene și elimină modificările histologice la nivelul testiculelor umflarea scrotului Umflarea scrotului poate fi acută sau cronică, dureroasă sau nedureroasă Umflarea acută dureroasă a scrotului necesită excluderea bolilor chirurgicale acute - torsiune testiculară și hernie inghinală strangulată Diagnosticul diferențial al bolilor manifestate prin umflarea scrotului este prezentat în tabel și Tabelul Diagnosticul diferențial al formațiunilor de masă ale scrotului la copii și adolescenți Dureros Nedureros Torsiunea testiculară Hidrocel Torsiunea epididimului Hernie inghinala* Epididimita varicocel Traumatisme: ruptură testiculară, hematocel Spermatocel' Hernie inghinală strangulată Neoplasm testicular* Orhită la oreion Vasculită hemoragică* Umflarea idiopatică a scrotului *Uneori însoțită de durere Tabelul umflarea scrotului la nou-născuți Hidrocel Hematom al scrotului Hernie inghinală (reductibilă) Neoplasm testicular Hernie inghinală (ireductibilă)* Peritonita meconială Torsiunea testiculară* Epididimita* *Uneori însoțită de durere Manifestari clinice Pentru a determina cauza edemului, este important să aflați cu atenție: ) cum a făcut bo іb - cu torsiune testiculară, începe brusc după efort fizic sau o rănire ușoară a jugului; ) cât durează; ) unde iradiază: cu hernie inghinală sau epididimita - spre regiunea inghinală, când piatra trece prin ureter - în lateral; ) dacă au existat anterior atacuri de durere similare caracteristice torsiunii testiculare intermitente și herniei inghinale; ) dacă durerea este însoțită de greață și vărsături, care este, de asemenea, caracteristică acestor boli; ) dacă există disurie, urinare frecventă, urgență, indicând UTI ca cauză a epididimitei, la care predispun bolile tractului urinar inferior Durerea în scrot face dificilă examinarea fizică Unii experți recomandă un bloc de cordon spermatic sau un analgezic intravenos pentru a-l ameliora, dar de obicei se renunță la anestezie Hiperemia scrotului este caracteristică torsiune testiculară, torsiune a epididimului său, epididimita, hernie strangulată Cu un reflex cremasteric normal, torsiunea testiculară este puțin probabilă, dar absența acesteia nu exclude această patologie Cercetări și diagnostice de laborator Analizele și recoltele de urină sunt necesare Modificările în sedimentul urinar indică epididimita Analizele de sânge nu au caracter informativ, cu excepția cazurilor de neoplasm testicular Studiile imagistice, inclusiv studiile Doppler și cu radionuclizi ale fluxului sanguin testicular, oferă informații de diagnostic pentru a determina dacă acesta este adecvat, redus sau crescut Ecografia este informativă pentru hidrocel, incapacitatea de a palpa testiculul sau modificarea formei, mărimii, suprafeței acestuia Precizia ecografiei nu ajunge la % și, pentru a judeca după datele sale, dacă este necesară consultarea unui urolog pentru durerea testiculului imposibil Studiul Color Doppler permite evaluarea fluxului sanguin în testicule și detaliile morfologiei acestora Precizia sa în mâinile cu experiență este de până la /" Rezultatul fals negativ (model normal de flux sanguin) este posibil cu o torsiune pe termen scurt mai mică de ° când perfuzia testiculară I Capitolul nu sufera În plus, nu este întotdeauna posibil să se vizualizeze fluxul sanguin în % din testiculele sănătoase la vârsta prepuberală Pentru a studia fluxul sanguin al testiculelor, după administrarea intravenoasă a medicamentului se utilizează scintigrafia cu radionuclizi cu n'Ts-per-technetat Când este rupt, testiculul arată de obicei ca un „punct rece” din cauza lipsei de flux de sânge în testicul Procesele inflamatorii, dimpotrivă, sunt însoțite de creșterea fluxului sanguin Precizia estimării fluxului sanguin se apropie de % Un rezultat fals negativ este posibil cu o torsiune mai mică de ° Testarea radionuclizilor de urgență este disponibilă în timpul programului de lucru Noaptea, implementarea și interpretarea sa poate necesita - ore Torsiunea testiculară (cordonul spermicular) Salvarea unui testicul cu torsiune este posibilă numai cu diagnostic și tratament în timp util La băieții cu vârsta de peste ani, torsiunea este principala cauză a durerii testiculare, dar este rară înainte de vârsta de ani Torsiunea apare din cauza fixării insuficiente a testiculului în scrot din cauza unui exces al membranei vaginale a testiculului, făcându-l excesiv de mobil Această atașare anormală a testiculului este denumită „clopot care sună” Este adesea bilateral La scurt timp după torsiune, în testicul se dezvoltă staza venoasă, apoi circulația arterială se oprește Capacitatea de a salva testiculul depinde de gradul și durata de torsiune Epiteliul spermatogen moare la - ore după încetarea fluxului sanguin Torsiunea testiculară este însoțită de dureri severe și umflarea scrotului Umflarea determinată fizic și durerea scrotului, ceea ce face palparea dificilă Reflexul cremaster este aproape întotdeauna absent Torsiunea testiculară cu o hernie strangulată este diferențiată, deoarece umflarea în regiunea inghinală este adesea absentă cu ia Dacă nu au trecut mai mult de - ore de la debutul durerii, se încearcă îndreptarea manuală a torsiunii, derulându-l în direcția opusă (la recrutarea testiculului drept - în sens invers acelor de ceasornic, Stânga - în sensul acelor de ceasornic) Tratamentul chirurgical consta in deschiderea ^° Shonka si indreptarea sub control a torsiunii viziune Dacă operația este efectuată în primele ore de torsiune, testiculul poate fi salvat în % din cazuri, dacă mai târziu - mult mai rar Dacă torsiunea nu depășește °, fluxul de sânge în testicul este suficient pentru a-l menține timp de - ore După îndreptare, dacă testiculul este viabil, acesta se fixează în scrot cu suturi neresorbabile pentru a preveni re- torsiune (orhiopexie scrotală) În același scop, se fixează și al doilea testicul Cu necroză testiculară se face o orhiectomie (Fig ) Orez , Torsiunea testiculară stângă cu necroză la un adolescent Orez , Torsiunea testiculului stâng la un nou-născut Hemoragii subcutanate în jumătatea stângă a scrotului Testiculul este ușor mărit, destul de ferm, nedureros Partea XXX Boli urologice la copii h „Torsiunea extravaginală a testiculului datorită atașării incomplete a membranei sale vaginale la scrot este posibilă în perioada prenatală și la nou-născuți Cu torsiune intrauterină, până la naștere, testiculul este mărit, dens, nedureros Pe partea de torsiune, există hemoragii sub pielea scrotului (Fig ) Cu prescripție semnificativă de torsiune, testiculul nu poate fi detectat adesea Până la lună există riscul de torsiune a celui de-al doilea testicul Mulți urologi pediatri recomandă în astfel de cazuri deschiderea scrotului, îndepărtarea testiculului necrotic și fixarea unuia sănătos În alte cazuri, nou-născutul are un testicul normal la naștere Edemul acut apare mai târziu Necroza testiculară în astfel de cazuri poate fi uneori evitată Torsiunea epididimului Torsiunea epididimală este cea mai frecventă cauză a durerii testiculare la copiii cu vârsta cuprinsă între și ani Este rar la adolescenți Epididimul este o formațiune asemănătoare tulpinii conectată la polul superior al testiculului - conductul conductor Mullerian (paramezonefric) Torsiunea provoacă inflamația progresivă și umflarea epididimului și testiculelor, durere și roșeață a scrotului Durerea se dezvoltă treptat La palpare se evidențiază o formațiune densă dureroasă de - mm la polul superior al testiculului (Fig ) În unele cazuri, torsiunea epididimului este vizibilă prin pielea scrotului (simptomul „punct albastru”) În alte cazuri, este dificil să se facă distincția între torsiunea epididimului și torsiunea testiculară Un studiu cu radionuclizi sau Doppler al fluxului sanguin ajută la stabilirea unui diagnostic diferențial Dacă este lăsată netratată, inflamația epididimului cauzată de torsiune dispare în până la zile Se recomanda tratament conservator - repaus la pat si AINS timp de zile Deschiderea scrotului este indicată numai atunci când diagnosticul este incert Epididimita Inflamația acută a epididimului este o consecință a infecției prin canalul deferent din uretră Inflamația este însoțită de durere acută în scrot și de umflarea acestuia Epididimita este rară la vârsta prepuberală, Orez , Torsiunea epididimală cu necroză (săgeată] în principal cu malformaţii precum confluenţa ureterului ectopic în canalul deferent După pubertate, frecvența epididimitei crește progresiv La tinerii activi sexual, este cauza principală a durerii și umflăturii scrotului Epididimita poate avea o etiologie infecțioasă (gonococică, chlamydia etc ), dar este departe de a fi întotdeauna posibil să o stabilim exact Tratamentul constă în repaus la pat și antibiotice Epididimita este greu de distins de torsiune testiculară Acest lucru necesită adesea deschiderea scrotului Varicocel Varicocelul este o expansiune a plexului venos pampiniform al scrotului datorată insuficienței valvelor venei testiculare (Fig ) Varicocelul este prezent la % dintre bărbații adulți În % din cazuri, este însoțită de o scădere a fertilităţii Varicocelul este cea mai frecventă cauză corectabilă chirurgical a scăderii fertilităţii la bărbaţi şi femei Până la vârsta de ani, varicocelul este rar; la adolescenți, frecvența sa de e° este de % Varicocelul apare adesea pe stânga în % din cazuri este bilateral, doar pe partea dreaptă - rar Sub vârsta de ani, sau numai pe dreapta, varicocelul apare cel mai adesea cu formațiuni volumetrice în cavitatea abdominală sau spațiul retroperitoneal Capitolul Orez , Varicocel pe partea stângă la un adolescent La palpare, aceasta este o masă nedureroasă în jurul testiculului, care este adesea descrisă ca o „pungă de viermi” Uneori este însoțită de o durere surdă în testicul De obicei, odată cu scăderea presiunii venoase (în decubit dorsal), varicocelul dispare și reapare la ridicarea în picioare Este necesar să se determine dimensiunea testiculului, deoarece scăderea acestuia poate indica o încălcare a spermatogenezei Tratamentul chirurgical al varicocelului are ca scop imbunatatirea fertilitatii La copii și adolescenți este indicat atunci când există o diferență semnificativă în dimensiunea testiculelor, durere în testiculul afectat, inferioritate sau absența testiculului opus De regulă, după operație, testiculul afectat crește, ajungând din urmă cu dimensiunea celui sănătos în - ani Cu un varicocel masiv, tratamentul chirurgical este indicat copiilor, chiar dacă testiculul afectat nu crește în creștere Intervenția chirurgicală constă în legarea venelor plexului pampiniform printr-o incizie în zona inghinală sau ligatura venei spermatice interne în spațiul retroperitoneal Operația se efectuează în regim ambulatoriu Spermatocelul Spermatocelul este un chist care conține spermatozoizi ai polului superior al testiculului la bărbații maturi Chistul este de obicei nedureros și descoperit întâmplător la examenul fizic Cu o creștere și durere, chistul trebuie îndepărtat hidrocel Hidrocel - acumulare de lichid în membrana vaginală a testiculului (Fig ) Hidrocelg se observă la - % dintre nou-născuți În cele mai multe cazuri, este necomunicantă (adică, cu un proces vaginal obliterat al peritoneului) și dispare la an În timp ce se menține lumenul procesului vaginal, hidrocelul este persistent Crește seara și scade pe timpul nopții O variantă rară este un hidrocel abdominoscrotal, masiv, încordat, care se extinde în jos în cavitatea abdominală La o vârstă mai înaintată, un hidrocel necomunicant apare ca urmare a inflamației la nivelul scrotului (torsiunea testiculului sau a epididimului acestuia, epididimita) sau a tumorilor testiculare Un hidrocel comunicant predispune la hernie inghinala Hidrocelul este nedureros la palpare Suprafața sa este netedă Transiluminarea scrotului confirmă prezența unei mase pline cu lichid Reducerea dimensiunii hidrocelului Orez , Hidrocel masiv pe partea dreaptă la un nou-născut Partea XXX Boli urologice la copii la apăsare, indică prezența unei hernii inghinale În majoritatea cazurilor, până la vârsta de an, hidrocelul dispare din cauza absorbției lichidului seros Cu un hidrocel mare încordat, se recomandă intervenția chirurgicală precoce, deoarece patologia face dificilă asigurarea că nu există hernie inghinală și rareori dispare spontan Un hidrocel care nu a dispărut până la - luni este de obicei comunicant și necesită o intervenție chirurgicală similară cu repararea herniei (vezi v , cap ): printr-o incizie în regiunea inghinală se identifică cordonul spermatic, hidrocelul este drenat și procesul vaginal este puternic legat Hernie inghinală O hernie inghinală, asemănătoare anatomic cu un hidrocel, este discutată în v , cap Tumorile testiculare Tumorile testiculelor și structurilor adiacente apar la orice vârstă, inclusiv la nou-născuți Aproximativ % dintre ele sunt maligne, cu predominanța gonocitomului De obicei, este o formațiune densă, nedureroasă, care nu este translucidă în timpul transiluminării O ecografie a scrotului confirmă prezența unei tumori testiculare și ajută la determinarea tipului acesteia Serul sanguin este examinat pentru markeri tumorali - a-fetoproteina și subunitatea P a gonadotropinei corionice Volumul intervenției chirurgicale este determinat în final după expunerea testiculului printr-o incizie în regiunea inghinală În cele mai multe cazuri, se efectuează o orhiectomie radicală, adică îndepărtarea completă a testiculului și a cordonului spermatic Cu toate acestea, dacă ecografiile și examinarea testiculului după expunerea acestuia arată că tumora este benignă (teratom sau chist epidermoid), acestea se limitează doar la îndepărtarea acestuia LITERATURĂ Cortes D , Thorup J , Visfeldt J Criptorhidie: Aspecte de fertilitate și neoplasme: Un studiu care include date despre de băieți consecutivi care au suferit o biopsie testiculară simultan cu o intervenție chirurgicală pentru criptorhidie Harm Res ; : - Cortes D , Thorup J , Visfeldt J Tratamentul hormonal poate dăuna celulelor germinale la băieții de până la ani cu criptorhidie J Urol ; : - Diamond OA, Paltiel HJ, DiCanzio J et al Evaluarea comparativă a volumului testicular pediatric - Orhiometru versus ecografie J Urol ; : - Bătrân J S Ecografia este inutilă în evaluarea băieților cu testicul nepalpabil Pediatrie , presa Grada J S „ Zalabardo J S „ Garc J et al Date clinice, fizice, spermatozoide și hormonale la de adulți operați de criptorhidie în copilărie BJU Int ; - - Hadziselimovic F, Herzog B Importanța atât a orhidopexiei timpurii, cât și a maturizării celulelor germinale pentru fertilitate Lan-cet ; : - huffd S „Fenig DM, Carming DA et al Dezvoltarea anormală a celulelor germinale în criptorhidie Horm Res ; : - Huff DS, Snyder HM III, Rusnack SL și colab Terapia hormonală pentru subfertilitatea criptorhidiei Horm Res : : - Kaefer M, Diamond D , Henren WH și colab Incidența intersexualității la copiii cu criptorhidie și hip-ospadias: Stratificare bazată pe palpabilitatea gonadală și poziția meatală J Urol ; : - Kass EJ, Stork B R , Steinert BW Varicocelul în adolescență induce pierderea volumului testicularului stâng și drept BJU Int ; : - Lee PA, Cougjlin MT Testiculul unic: Patemitatea după prezentarea ca criptorhidie unilaterală J Urol ; : - Lee PA, Coughlin MT Fertilitatea după criptorhidie bilaterală- Evaluare după date de paternitate, hormoni și spermă Horm Res ; : - Lee PA, Coughlin MT, Belhnger MF inhibina B: Comp-panson cu indici de fertilitate printre bărbații fost crip-torhide și control J Clin Endocrinol Metab ; : - McAleer I M , Kaplan GW Este necesară kai-otiparea de rutină în evaluarea hipospadiasului și criptorhidiei? J Urol ; : - Matieson JR, Stock JA, Hanna M K și colab Aspecte medicolegale ale torsiunii testiculare Urologie ; și Mayr J M , Lowrenz K , Berg^old A Undescended testicles: An epidemiological review Acta Pediatr ; - Nussbaum BlaskA R, Bulas D , Shalaby-Rana E et al Sonografia Doppler color și scintigrafia testiculului: o analiză prospectivă, comparativă la copiii cu durere scrotală acută Pediatr Emerg Care ; : - Sheldon C A Examenul genito-urinar pediatric În bolile gumai, uretrale și genitale Pediatric Clin Nod Am ; - Thomas J , Eider J S Oprirea creșterii testiculare și varicocelul cent: Does varicocel size make a difference-J Urol ; : - Capitolul Capitolul Traumatisme ale tractului urinar și genital Afectarea tractului urinar și a organelor genitale la copii apar la cădere, accidente de circulație, sport În mai mult de % din astfel de cazuri, există leziuni multiple (politraumă) care implică creierul și măduva spinării, oase, plămâni și organe abdominale La copii, rinichii sunt mai susceptibili la traumatisme contondente decât la adulți din cauza protecției inadecvate de către coaste și a dezvoltării relativ slabe a stratului adipos subcutanat Copiii cu un defect anatomic preexistent sunt expuși unui risc deosebit - hidronefroză din cauza obstrucției segmentului ureteropelvin, rinichi potcoavă, rinichi ectopic O cauză frecventă a afectarii rinichilor este o lovitură la peretele anterior sau lateral al abdomenului Din cauza decelerării bruște la impact, căderea provoacă o ruptură a pediculului renal, întrerupând fluxul sanguin în rinichi Cu vezica plină, o lovitură în abdomenul inferior provoacă ruperea acesteia O fractură a oaselor pelvine în % din cazuri este însoțită de o ruptură a părții membranoase a uretrei, o cădere cu picioarele larg depărtate este o leziune a bulbului său Tabloul clinic al leziunilor tractului urinar include macro- sau microhematurie, sângerare din uretra, durere la nivelul abdomenului sau lateral, formarea de masă în abdomenul lateral, fractura coastelor inferioare sau procesele transversale ale vertebrelor lombare, hematom al perineului și scrot Examenul fizic se efectuează după asigurarea permeabilității căilor respiratorii și stabilizarea hemodinamicii (vezi vol , cap ) Microhematurie grosieră sau microhematurie cu mai mult de de globule roșii pe câmp vizual la mărire mare După traumatisme abdominale semnificative, durere în lateral și hematom al localizării corespunzătoare, mecanismul RA, în care este probabilă afectarea rinichilor și a tractului urinar (de exemplu, inhibiție cu beat-R®) sunt o indicație pentru studii imagistice În plus, dacă nu există sângerare de la deschiderea prietenoasă a uretrei, indicând deteriorarea acestuia, se introduce un cateter în vezică Când partea membranoasă a uretrei este ruptă, încercarea de a introduce un cateter duce la ruptura completă a acestuia Dacă se suspectează afectarea uretrei, este indicată uretrografia retrogradă cu introducerea unui preparat radioopac în deschiderea sa externă O uretrogramă oblică face posibilă stabilirea întinderii leziunii și prezența sau absența unei rupturi complete a canalului Starea rinichilor, ureterelor și vezicii urinare este evaluată folosind CT elicoidal Este necesară tomografia întârziată pentru a detecta hematomul perirenal sau acumularea de urină Absența lor și funcționarea normală a ambilor rinichi exclud de obicei leziuni semnificative Leziunile renale sunt împărțite în majore și minore Cele mici includ contuzia parenchimului rinichiului și fisuri superficiale în stratul său cortical care nu afectează sistemul pielocaliceal, cele mari includ o ruptură profundă a parenchimului care pătrunde în sistemul pielocaliceal), strivirea rinichiului, deteriorarea tulpină renală (Fig ) Absența completă a funcției unui rinichi fără hipertrofie compensatorie a celuilalt, caracteristică unui singur rinichi congenital, indică afectarea masivă a pediculului renal Anterior, angiografia renală era recomandată în astfel de cazuri, dar acum este rar utilizată, deoarece cu o leziune atât de gravă, hemodinamica este de obicei instabilă, iar datele angiografice au un efect redus asupra tacticii terapeutice Uneori, acest studiu dezvăluie anomalii preexistente Lipsa de vizualizare a ureterului cu o imagine normală a rinichiului indică o ruptură a segmentului ureteropelvin Leziunile minore ale rinichilor, cum ar fi contuzia, sunt tratate conservator, limitat la repaus la pat și monitorizarea semnelor vitale până când durerea și hematuria macroscopică încetează Cu o leziune renală majoră, din cauza necesității controlului funcțiilor vitale și a diurezei, victima este de obicei internată în secția de terapie intensivă Începeți imediat terapia antibiotică intravenoasă De regulă, leziunea renală este gestionată conservator, deoarece fascia renală (fascia lui Gerota) astupă adesea locul sângerării și oferă Partea XXX Boli urologice la copii Orez , Tomografia computerizată Ruptura rinichiului drept cu acumulare de urină în afara acestuia în timpul căderii de pe bicicletă vindecare chiar și cu scurgeri urinare semnificative Intervenția chirurgicală este necesară în aproximativ % din cazuri când apare instabilitatea hemodinamică, scurgerea de urină în țesutul perirenal sau hematuria nu se oprește De asemenea, este necesar în caz de vătămare pe fondul malformațiilor rinichilor Dacă există incertitudine cu privire la viabilitatea parenchimului renal, este indicată nefrectomia În timpul laparotomiei diagnostice pentru deteriorarea altor organe abdominale, rinichiul deteriorat este examinat Cu scurgerea continuă de urină în țesutul perirenal sau obstrucția intermitentă a ureterului de către un cheag de sânge, stentarea temporară endoscopică a ureterului pe toată lungimea cu un stent dublu în formă de J este adesea eficientă Nefrectomia este necesară în majoritatea cazurilor de afectare a tulpinii renale Este posibil să salvați rinichiul numai atunci când integritatea vaselor renale este restabilită în primele - ore după leziune Pentru orice rană penetrantă a rinichilor este indicată revizuirea chirurgicală Ca urmare a unei leziuni renale, este posibilă nu numai pierderea funcției sale, ci și dezvoltarea hipertensiunii arteriale mediate de renină pe termen lung, prin urmare, este necesar controlul tensiunii arteriale Leziunile ureterului sunt cel mai adesea iatrogene Orice vătămare a ureterului, fie că este penetrantă sau tocită, necesită intervenție chirurgicală imediată După instalarea cateterului urinar, se efectuează cistografia statică în proiecție directă și oblică (sau mai bine, fluoroscopie), introducând raze X preparare fara contrast prin gravitatie, fara presiune suplimentara După urinare, razele X sunt repetate, deoarece cu vezica urinară plină, dungile urinare nu sunt uneori vizibile Ruptura vezicii urinare poate fi fie intraperitoneală, fie extraperitoneală Ruptura intraperitoneală necesită întotdeauna sutura, extraperitoneală - în majoritatea cazurilor, de asemenea Cu o mică ruptură extraperitoneală, uneori se limitează la instalarea unui cateter urinar până la vindecare Nu există o abordare unică pentru tratamentul rupturii părții membranoase a uretrei Unul dintre scopurile tratamentului este reducerea la minimum a riscului de complicații tardive - disfuncție erectilă; stricturi uretrale și incontinență urinară Există adesea un hematom pelvin mare care necesită tamponare, astfel încât încercarea de a restabili imediat continuitatea uretrale este plină de mare dificultate și riscul de sângerare abundentă În cele mai multe cazuri, imediat după leziune, se aplică o cistostomie suprapubiană timp de - luni, înainte de a efectua o uretroplastie deschisă sau endoscopică Unii chirurgi preferă să încerce să restabilească imediat continuitatea uretrei și să lase cateterul în el timp de câteva luni , ulterior efectuează uretroplastie deschisă sau endoscopică Leziunile penisului sunt rare La băieți, în procesul de dezvoltare a abilităților de curățenie, apare o contuzie a glandului penisului cu capacul vasului de toaletă În același timp, se formează un hematom pe partea distală a capului, nu împiedicați ^ Capitolul urinare și nu necesită tratament La adolescenții care sunt activi sexual, se observă uneori o fractură a unuia dintre corpurile cavernose în timpul actului sexual violent Este însoțită de o umflare ascuțită a penisului și necesită intervenție chirurgicală de urgență Rănile penetrante ale penisului necesită, de asemenea, debridare și sutură imediată Leziunile testiculelor din cauza dimensiunilor reduse și a mobilității în scrot sunt relativ rare la copii Adesea există o rănire contondente în timpul sportului Este însoțită de umflarea severă a scrotului, durere în testiculul deteriorat și sensibilitatea acestuia la palpare Ecografia relevă o ruptură a albugineei, care este o capsulă testiculară, și un hematom în jurul acesteia Este necesară o intervenție chirurgicală de urgență pentru a salva testiculul LITERATURĂ Academia Americană de Pediatrie, Comitetul pentru Sport Mediană și Fitness Condiții medicale care afectează sportul pa tic paţie Pediatrie ; - Brawn S L, Haos C, Dinchman K H și colab Evaluarea radiologică a traumatismelor contondente pediatrice la pacienții cu hematurie microscopică World J Surg ; : - Gerstenbluth RL, Spimak JP ElderJ S Participarea la sport și leziuni renale de grad înalt la copii J Urol , în presă McAleer I M, Kaplan GW, LoSasso B E Anomalii congenitale ale tractului nenar la pacienții pediatrici cu traumatisme renale J Urol , : - McAleer IM, Kaplan GW, LoSasso B E Leziuni renale și testiculare în sporturile de echipă J Urol ; - Perez-Brayfield M R , Gatti JM, Smith EA și colab Hematurie traumatică contondente la copii: este justificat un algoritm simplificat? J Urol ; : - Podesta ML,Jorda:i GH Fractură pelvină uretral mjunes la fete J Urol ; : - Capitolul Boala urolitiază Incidența urolitiazelor la copii este mult mai puțin frecventă decât în multe alte țări Incidența urolitiazelor la copii din diferite părți ale lumii este foarte diferită, în funcție de privind compoziția chimică a apei potabile, nutriție, factori socio-economici Copiii sub ani reprezintă aproximativ % din cazurile de urolitiază În SUA, boala la această grupă de vârstă este adesea asociată cu tulburări metabolice preexistente Singurele excepții sunt urolitiaza în vezica neurogenă, al cărei factor predispozant este infecția și starea după operația plastică a vezicii urinare cu lambou intestinal La băieți, boala din cauza tulburărilor metabolice apare de ori mai des decât la fete Pacienții sunt predominant americani albi Prevalența urolitiazelor în Asia de Sud-Est se datorează naturii nutriției Formarea de calculi urinari Compoziția și localizarea pietrelor depind de mecanismul formării lor De regulă, pietrele constau din săruri de calciu, oxalați, urati, fosfați, amoniu, cistină sau combinații ale acestora (caseta ) Cu cât concentrația acestor substanțe în urină este mai mare, cu atât este mai probabilă formarea de pietre Pietrele la rinichi se formează din cristale depuse în calicele renale Pietrele vezicii urinare se formează în vezica urinară însăși sau călătoresc prin uretere din rinichi Formarea calculilor urinari depinde de patru factori Baza calculilor (matricea) constă din proteine, zaharuri fără azot, glucozamine, apă și detritus organic Matricea constituie - % din greutatea uscată a pietrelor și este situată în interiorul pietrei în straturi concentrice Când urina este suprasaturată cu ionul corespunzător, cristalele precipită, ceea ce este notat cu termenul „cristalizare” sau „precipitare” După formarea nucleului, pe acesta se depun cristale sub influența atracției chimice și electrice Saturația crescută a urinei cu ionul corespunzător îmbunătățește formarea de nuclee și cristale și agregarea acestora din urmă, contribuind astfel la formarea și creșterea pietrelor Agregarea cristalelor de săruri diferite cu aceeași rețea cristalină, ducând la formarea de pietre de compoziție mixtă, se numește epitaxie Deci, oxalatul de calciu, care are aceeași rețea cristalină ca și sarea monosodică a acidului uric, poate fi depus pe cristalele acestuia din urmă ca și pe nuclee În același timp, urina conține inhibitori ai formării pietrelor - ioni de citrat, difosfonat și magneziu Partea XXX Boli urologice la copii ♦ Box Clasificarea patogenetică a calculilor urinari Calciu (format din oxalat de calciu și fosfat de calciu) • Hipercalciuric Absorbant Datorită excreției renale crescute Pentru acidoza tubulară distală renală (de la fosfat de calciu) Cu hiperparatiroidism Pentru sarcoidoză Cu utilizarea pe termen lung a furosemidului Cu hipervitaminoza D Când este imobilizat Cu terapie cu corticosteroizi Pentru boala Cushing • Hiperuricozuric • La purtătorii heterozigoți ai genei cistinuriei • Hiperoxaluric (din oxalat de calciu) Pentru hiperoxaluria primară tipurile și Pentru hiperoxaluria secundară Pentru hiperoxaluria intestinală • Hipocitruric • Cu acidoză tubulară renală pietre de cistină • Cu cistinurie Struviți (pietre din fosfați de magneziu și amoniu) • UTI cauzată de bacterii care descompun ureea • Corpuri străine • Stagnarea urinei pietre de urat • Hiperuricozuric • Cu sindrom Lesch-Naihan • În bolile mieloproliferative • După chimioterapia anticanceroasă • Inflamatorii ѵ іny boli ale intestinului pietre de indinavir Nefrocalcinoza Manifestari clinice Urolitiaza este însoțită de micro- sau macrohematurie Când o piatră obstrucționează caliciul, pelvisul sau ureterul, apare durere acută în abdomen sau lateral (colică renală) Durerea iradiază de obicei anterior spre scrot sau labii Adesea este intermitent, deoarece apare în momente de presiune crescută în tractul urinar, din cauza ambelor grupuri Cu obstrucție de către o piatră a părții distale a ureterului, simptome disurice, urinare crescută, apeluri imperative O piatră în vezică nu provoacă, de obicei, durere și fenomene disurice O piatră în uretra este însoțită nu numai de fenomene dizurice, ci și de dificultate la urinare Uneori, o cantitate mică de suspensie de cristale frunze Diagnosticare Aproximativ % din calculii urinari conțin o oarecare cantitate de calciu, adică sunt radioopaci și vizibili pe radiografiile simple ale cavității abdominale, cu excepția celor foarte mici, de câțiva milimetri, situate în ureter Radioopace și struvite (pietre care conțin fosfați de magneziu și amoniu) Zsh staniu și acidul uric sunt permeabile la raze X, dar pietrele de la acestea au adesea o anumită radioopacitate Apare la copii și nefrocalcinoză - calcificarea țesutului renal în sine Se observă în principal la copiii prematuri tratați cu furosemid, care provoacă hipercaciurie, și la rinichi spongioși Dacă se suspectează colica renală, multe clinici folosesc CT elicoidal fără contrast Durează doar câteva minute și permite nu numai determinarea numărului și localizarea pietrelor, ci și identificarea hidronefrozei În trecut, în acest scop a fost folosită urografia excretorie, care arată vizualizarea întârziată a sistemului pieloliceal pe partea în care se află piatra și o coloană de urină contrastată deasupra acesteia Urografia excretorie nu detectează calculi mici și fără radiocontrast, prin urmare CT spirală nu este contrastată! are avantaje clare față de el O altă opțiune este combinarea radiografiilor simple abdominale și pelvine cu ultrasonografia renală Cu toate acestea, aceste studii nu relevă calculi ureterali mici și, în absența obstrucției fluxului urinar la momentul studiului, hidronefroză Cu toate acestea, dacă urolitiaza a fost deja diagnosticată, se efectuează periodic radiografii abdominale sau ultrasunete pentru a monitoriza modificările de poziție și dimensiunea pietrelor Dacă piatra este localizată în pelvis, trebuie presupusă obstrucția segmentului pelvi-ureteral În unele cazuri, este dificil de înțeles dacă hidronefroza se datorează obstrucției de calcul, obstrucției primare a segmentului I ureteropelvin sau atât ■ H cât și altele Nefrografie cu radionuclizi cu pі G marcate cu MAG- , cu stimularea diurezei chiar și cu Capitolul blocarea pietrei tractului urinar al pelvisului sau esofagului I nu face posibilă excluderea combinației sale cu o obstrucție de altă natură Orice calcul asemănător pietrelor trecute cu urină sunt supuși examinării într-un laborator care are capacitatea de a-și determina Iosgav Studiile metabolice care vizează identificarea celor mai frecventi factori predispozanți în urolitiază sunt obligatorii Cu toate acestea, trebuie avut în vedere faptul că anomaliile anatomice, infecția și defectele metabolice sunt adesea combinate În timpul colicilor punctate, nu este indicat un studiu metabolic, deoarece este adesea însoțit de deshidratare și înfometare din cauza greață și vărsături În plus, datele sunt afectate de obstrucția tranzitorie a tractului urinar Principalele studii de laborator] [Am arătat în urolitiază sunt enumerate în caseta , iar excreția zilnică normală a anumitor substanțe este în Tabel , Cu hipercalciurie, este necesar să se determine suplimentar excreția de calciu în timpul unei încărcături de calciu și pe fondul restricției de calciu în dietă Patogenia anumitor tipuri de calculi urinari Oxalat de calciu și pietre de fosfat de calciu În Statele Unite, pietrele la copiii cu urolitiază sunt predominant oxalat de calciu și/sau fosfat de calciu Cea mai frecventă tulburare metabolică la ei este hipercalciuria La - % dintre copiii cu calculi de calciu se observă hipercalciurie fără hipercalcemie Alte tulburări metabolice care predispun la urolitiază sunt hiperoxaluria, hiperuricozuria, hipocituria, cistinuria cu purtător heterozigot al genei corespunzătoare, uria hipomagnezială, hiperparatiroidismul și SCIDOZA tubulară renală Hipercalciuria poate fi absorbtivă, renală sau resorbtivă În cazul hipercalci-uriei absorbante, există o absorbție excesivă a calciului în intestin Există două variante ale acestui ra-roism - dependente de nivelul de , -hidroxivitamina D și independente În hipercal-Uuria renală, există o încălcare a reabsorbției tubulare a calciului Excreția crescută de calciu duce la hipocalcemie ușoară, care determină o creștere a producției de hormon paratiroidian Acesta din urmă îmbunătățește absorbția calciului ♦ Box Studii de laborator indicate pentru urolitiaza Ser • Calciu • Fosfor • Acid uric • Electroliți și decalaj anionic • Creatinină • Fosfataza alcalină Urină • Analiză • Semănat • Raportul calciu/creatinină • Test rapid pentru cistinurie • Clearance-ul zilnic al creatininei • Excreție zilnică Calciu Fosfor Oxalati Acid uric Aminoacizi dibazici (cu un test rapid pozitiv pentru cistinurie) Tabelul Norme de excreție renală zilnică a anumitor substanțe la copii mg/kg/zi Calciu , Cistină: la heterozigoți la homozigoți , , > , Fosfați secreții și nodul mamare legate de tuberculii lui Montgomery la „femele adolescente J Pediatr Surg ; Capitolul Hirsutism și sindromul ovarului polichistic Hirsutismul (creșterea excesivă a părului) trebuie distins de virilizare Acesta din urmă include o creștere a cantității de păr, apariția acneei, o îngroșare a vocii, o modificare a formei corpului datorită creșterii masei musculare, o creștere a clitorisului (vezi vol , cap ) Adrenarha prematură se numește piloză pubisului și axilelor la copiii sub ani (vezi vol , cap ) Adrenarha, datorită activării producției de hormoni sexuali masculini în glandele suprarenale, se dezvoltă de obicei la vârsta de - ani (vezi v , cap h) Daţi-i drumul că sindromul ovarelor polichistice (SOP) se dezvoltă odată cu debutul pubertății La fetele adolescente, neregularitățile menstruale și hirsutismul sunt observate în mod obișnuit (caseta ) La ecografia ovarelor se notează un număr mare de chisturi (imaginea „medalionului de perle”) Pe măsură ce un adolescent crește, probabilitatea de SOP crește și până la vârsta de ani poate ajunge la % PCOS (sindromul Stein-Leventhal, anovulație persistentă) este cea mai frecventă cauză ovariană a hirsutismului În prezent, există controverse cu privire la localizarea defectului principal - în sistemul nervos central (încălcarea reglării hipotalamice sau hipofizare a β-nadotropinelor) sau în ovare (defect al hormonilor proteici, cum ar fi inhibina, care duce la afectarea feedback-ului din partea glanda pituitară) Schimbările hormonale în acest sindrom încep cu producția excesivă de LH (raportul dintre *G și FSH ajunge la : sau : , chayota și amplitudinea emisiilor de LH cresc) Adolescenții cu I-perandrogenism au crescut de LH, similar cu nou la adulții cu: PCOS Pe lângă un nivel ridicat de LH, acest Sindian este însoțit de rezistență la insulină ♦ Box Cauzele hirsutismului Periferic • Hirsutism idiopatic • Rezistenta frecventa la androgeni (deficienta de a-reductaza) • Sindrom HAIR-AN (rezistență la insulină, hiperandrogenism, hirsutism și acanthosis nigric-ans) • Hiperprolactinemie Gonadal • PCOS (inclusiv anovulația cronică persistentă) • Neoplasme ovariene (tumora din celule Sertoli si Leydig, tumora cu celule granulare, tecom, ginandrosolastom, tumora cu celule lipidice, luteom, hipernefrom, tumora Brenner) • Disgeneza gonadă (mozaicism în sindromul Turner cu antigen XY- sau H-Y) suprarenale • Sindromul Cushing • Hiperreactivitate suprarenală • Hiperplazia suprarenală congenitală (clasică, latentă, cu debut la adulți) • Deficit de -hidroxilază • deficit de I-hidroxilază • Deficit de R-hidroxis heroide dehidrogenază • Deficit de a-hidroxilază • Neoplasm al glandelor suprarenale (adenom, cancer al cortexului suprarenal) exogene • Minoxidil • Dilantin • Ciclosporină • Steroizi anabolizanți • Adetazolamidă (diamox) • Penicilamină • Contraceptive orale cu acţiune androgenă hagen • Danazol • Androgeni • Psorelens • Hidroclorotiazidă • Fenotiazine Malformații • Trisomia (sindromul Edwards) • Sindromul Cornelia de Lange • Sindromul Hurler • Hipotiroidismul primar Bailețj Pridham DD „ Sanfi'ippoJ S Hirsutism in the adolescent female Pedi itr Clin North Am ; : Partea XXXI Boli ginecologice la copii celulele țesuturilor periferice, ceea ce duce la producția excesivă de androgeni de către ovare Hiperinsulinemia este însoțită de o creștere a biodisponibilității factorului de creștere asemănător insulinei (IGF- ) și de o scădere a producției de proteină purtătoare IGF- Producția crescută de androgeni în ovare se poate datora și activării receptorilor IGF- Conversia androstenedionei din ovare în testosteron în țesuturile periferice contribuie la creșterea cantității totale de testosteron din serul sanguin, ceea ce este caracteristic PCOS În plus, pacienții prezintă un risc crescut de complicații ale sistemului cardiovascular asociate cu hipertensiune arterială și boli coronariene; au niveluri crescute ale trigliceridelor din sânge Rezistenta la insulina este o manifestare a sindromului HAIR-AN (hiperandrogenism, hirsutism si acanthosis nigricans) Acest sindrom se caracterizează printr-un defect al receptorilor de insulină, prezența anticorpilor la aceștia, precum și defectarea transducției semnalului la nivel post-receptor Suprimarea transportului de glucoză și nivelurile ridicate de insulină stimulează activitatea P c- a-hidroxilazei, o enzimă care este implicată activ în formarea androgenilor de către ovare În PCOS, există și o dereglare a sistemului enzimatic P c- a Hirsutismul se observă și la adolescenții cu o formă heterozigotă de deficit de -hidroxilază (vezi Vol , Cap ) Alte forme de hiperplazie suprarenală congenitală și malformații ale glandelor suprarenale sunt, de asemenea, însoțite de hirsutism Diagnosticul diferențial al PCOS și al deficitului de -hidroxilază pe baza tabloului clinic al bolii este dificil Hipertecoza, care poate fi ereditară, este o variantă a PCOS; se caracterizează prin luteinizarea celulelor stromei ovariene aflate la distanță de foliculi și creșterea producției de androgeni Producția de androgeni și efectele lor periferice în hipertecoză sunt similare cu PCOS Unele medicamente, radiațiile sau iritația cronică a pielii (de exemplu, un ghips) pot, de asemenea, induce creșterea locală a părului care nu este asociată cu tulburări endocrine Tratamentul hirsutismului Tratamentul hirsugismului idiopatic și al PCOS este prezentat în tabel , Cu hirsutism din cauza hiperprolactinemiei bromocriptină eficientă Cu SOP la pacienții cu hipotiroidism, este recomandabil tratamentul cu preparate cu hormoni tiroidieni, ceea ce duce la o rezoluție rapidă a simptomelor Cu hirsutism exogen (de exemplu, din cauza aportului de orice medicament), acest tratament nu este utilizat Cu toate acestea, chiar și cu eliminarea acțiunii excesive a androgenilor din țesuturi în timpul tratamentului, creșterea părului grosier terminal continuă în foliculii de păr alterați Părul este îndepărtat prin electroliză, dar este eficient numai după ce principala cauză a bolii a fost eliminată Sindromul și boala Cushing, tumorile producătoare de androgeni și hiperplazia suprarenală congenitală sunt descrise în Vol , Cap și Pacienților cu PCOS și hiperinsulinemie li se prescrie un agent hipoglicemiant oral care crește sensibilitatea receptorilor de insulină - Metformină Scopul tratamentului este de a scădea nivelul insulinei plasmatice, care este însoțită de o scădere a nivelurilor de LH și testosteron Efectul se dezvoltă în - săptămâni Înainte și în timpul tratamentului, pacienții determină periodic parametrii biochimici ai funcției hepatice LITERATURĂ Apter D , Siegberg R , Laatikainen T Secreția pulsatilă a hormonului luteinizant la adolescenții cu hiperandrogenism Adolesc Pediatr Gynecol ; : Belgorosky A , Rivarola M Creșterea prognostică a testosteronului și estradiolului legat de globulină, care nu leagă hormonii sexuali, de la copilărie până la prepubertate lat₽ la fete J Clin Endocrinol Metab ; : Boor JT, HerwigJ , Schrezenneir J şi colab Diabet zaharat insulino-rezistent asociat cu acanthosis nigricans, ovare polichistice, hipogonadism, retinopatie pigmentară, surditate labirintică și retard mintal AmJ Med Genet ; : Franks S Sindromul ovarului polichistic Arch Dis Child , : Gordon C Tulburări menstruale la adolescenți — androgeni excesivi și sindromul ovarian polichistic Pediatric Clin North Am P ( ) Judd H , Scully R , Herbst A et al Hipertecoza familială-Compararea constatărilor endocrinologie și histologice cu boala ovarelor polichistice Sunt Obstet Gynec ; : Kamilaris T , DeBold C , Manolus K et al Testosteronul care produce adenom suprarenal la un pacient peripubertal JA*' ; : Rava Neoplasme Tabelul Tratamentul hirsutismului: hirsutism idiopatic și PCOS Medicament ■Doze* Comentariu Contraceptive orale (în principal estrogenice) mcg Reduce nivelul plasmatic de testosteron, androstenedionă și sulfat de DEA Spironolactonă mg de două ori pe zi Reduce producția de androgeni și blochează competitiv receptorii de androgeni Acetat de medroxiprogesteron cu acțiune prelungită (Depo-Provera) - mg la fiecare - săptămâni Scade producția de testosteron și nivelurile de -ceto steroizi ■ Acetat de ciproteronă Diane, mg Androkur, mg Reduce nivelul de testosteron, androstenedionă și globulină care leagă hormonii sexuali; provoacă insulinemie Lxametazonă , – , mg Doză adecvată dacă testosteron liber plasmatic fete cu sindromul ovarului polichistic N Engl J Mea ; Capitolul Neoplasme Cel mai frecvent neoplasm ginecologic în copilărie se dezvoltă în ovar și se manifestă ca o masă în cavitatea abdominală Pentru neoplasmele ovariene cov reprezintă aproximativ % din tumorile maligne la copii % din toate tumorile maligne din cavitatea abdominală sunt neoplasme ovariene - % dintre neoplasmele ovariene operate la copii sau adolescenți au fost maligne Următoarele ca frecvență sunt tumorile paraovariene și neoplasmele uterului Vaginul și vulva pot fi, de asemenea, locul unor tumori maligne sau benigne la copii Displazia cervicală apare la adolescenți Formațiunile volumetrice ale glandei mamare sunt descrise în Cap Chimioterapia, în special agenții alchilanți (ciclofosfamidă, busulfan, clorambucil și clormetină), are un efect advers asupra celulelor germinale ale ovarului unei femei de vârstă fertilă Efectul contraceptivelor orale combinate la fetele adolescente care primesc chimioterapie rămâne controversat Femeile care au suferit rezecția unei tumori maligne în copilărie și radioterapie în zona pelviană sau abdominală au un risc crescut de avort spontan Cu toate acestea, frecvența malformațiilor congenitale la copiii lor în comparație cu populația generală nu este crescută Odată cu dezvoltarea menopauzei premature, este indicată fertilizarea in vitro a unui ovul donator Partea XXXI Boli ginecologice la copii ovarele Chistul ovarian la nou-născuți și copii Cea mai frecventă manifestare a unei tumori ovariene este durerea și/sau o masă în abdomen Un chist ovarian funcțional persistă rareori dincolo de perioada neonatală Cel mai frecvent neoplasm ovarian la adolescente este teratomul, în cele mai multe cazuri benign Simptomul său este prezența calcificărilor pe radiografia cavității abdominale În procesul de intervenție chirurgicală, ovarul opus este examinat palpabil; dacă există dubii, se efectuează o biopsie A doua cea mai frecventă tumoare ovariană benignă este adenom Deși cancerul ovarian este extrem de rar la copii, acesta reprezintă , % din toate cancerele ovariane Dintre tumorile maligne cu celule germinale, disgerminomul este cel mai frecvent, mai rar teratomul malign, tumora de sacul vitelin, cancerul embrionar, tumorile cu celule mixte, gonadoblastomul (vezi vol , cap ) Teratomul imatur și tumora sacul vitelin sunt mai maligne decât disgerminomul și apar mai frecvent înainte de vârsta de ani În această grupă de vârstă, rata de supraviețuire la ani este de % pentru cancerul ovarian, % pentru tumorile stromale ale cordonului sexual, % pentru disgermină, % pentru teratomul malign, % pentru tumorile sacului vitelin, % pentru tumorile embrionare, % pentru alte tumori cu celule germinale și % pentru gonadoblastom Disgerminomul se dezvoltă de obicei la copiii cu disgeneză gonadală pură și cariotip ,XY; pentru a pune un diagnostic se efectuează un studiu citogenetic cu o colorare specială a cromozomului Y Pentru a examina copiii cu tumori ovariene maligne, se determină nivelul markerilor tumorali - a-fetoproteina, antigenul embrionar al cancerului și antigenul CA- (Tabelul ) Tumorile germinogene sunt însoțite de o creștere a nivelului de a-fetoproteină, gonadotropină corionica umană și antigen corioembrionar Tratamentul include intervenții chirurgicale și chimioterapie postoperatorie și, în unele cazuri, radioterapie Determinarea stadiului tumorii înainte de tratament este esențială O laparotomie exploratorie este adesea folosită pentru a decide asupra necesității unui tratament suplimentar Tabelul Markeri tumorali serici Tumora Oikomarker CA- Tumori epiteliale (în special seroase) Teratom imatur (rar) a-fetoproteina Tumora sacul vitelin Cancer embrionar Tumori cu celule germinale mixte Teratom imatur (rar) Embriom complet (rar) Gona-dotropină corionica Coriocarcinom Cancer embrionar Tumori cu celule germinale mixte Poliembriom Disgerminom (rar) ldg disgerminom Tumori cu celule germinale mixte Estradiol Tecom Tumora cu celule granuloase Testosteron Tumori cu celule Sertoli Tumorile cu celule Leydig G -embrioglican Cancer embrionar Tumora sacul vitelin Coriocarcinom Teratom imatur Inhibină tumoră cu celule granuloase Factorul anti-Mullerian Tumora cu celule granuloase Cancer embrionar Reprezintă aproximativ % din neoplasmele ovariene din copilărie și % din tumorile cu celule germinale Pacienții sunt îngrijorați de creșterea durerilor abdominale și a balonării Cancerul embrionar are un grad ridicat de malignitate; Vârsta medie a unui copil la diagnosticare este de - ani La % dintre pacienți, se observă încălcări ale statusului endocrin: falsă dezvoltare sexuală precoce, sângerare vaginală și hirsutism Celulele canceroase embrionare produc atât gonadotropină corionică umană, cât și a-fetoproteina În cancerul în stadiul I, tratamentul se reduce la anexectomie unilaterală Tumora a sacului vitelin Această tumoare mai des decât alte neoplasme maligne ale ovarelor duce la moarte Vârsta medie timpi [Capitolul dezvoltarea tumorii - ani; o trăsătură caracteristică este eliberarea a-fetoproteinei de către celulele tumorale și sensibilitatea ridicată la radioterapie În stadiul I este indicată adenxectomia unilaterală Chimioterapia se efectuează indiferent de stadiul tumorii Coriocarcinom Coriocarcinomul ovarian primar este foarte rar și de obicei fatal; reprezintă , % din toate tumorile cu celule germinale Tumora cu celule germinale cu celule mixte Proporția acestei tumori este de % din neoplasmele ovariene la copii Tumora stromală a cordonului sexual Tumora reprezintă % din neoplasmele ovariene; cea mai frecventă tumoare cu celule granuloase În copilărie, tumora poate duce la pubertate precoce izosexuală și uneori la virilizare Caracteristicile histologice caracteristice includ structura blocată a tumorii, formarea de foliculi, microchisturi, precum și necroza celulară și activitate mitotică ridicată ■ Androblastom Acest neoplasm cu celule Sertoli-Leydig este un tip de tumoare stromală a cordonului sexual; reprezintă până la % din tumorile ovariene la copii Este rar la fetele prepubertale Androblastomul este însoțit de virilizare În această etapă este indicat tratamentul chirurgical - anexectomie unilaterală Chistul ovarian folicular Chistul se găsește la copii înainte de debutul dezvoltării sexuale; se rezolvă ulterior de la sine Conform datelor ecografice, chistul folicular arată ca o formațiune non-ecoică mai mare de mm în diametru maxim Trăsăturile caracteristice includ umflarea parenchimului ovarian și o creștere a foliculilor corticali PCOS Acest sindrom se caracterizează prin disfuncții menstruale (amenoree, oligomenoree) și androgenism cu debutul dezvoltării sexuale (vezi capitolul ) Chisturi ovariene funcționale și hemoragie în chisturi Aceste chisturi reflectă una dintre fazele dezvoltării normale a foliculilor în timpul ciclului menstrual Uneori, chistul persistă mult timp și începe să crească După ovulație, această afecțiune se numește hemoragie în chistul corpului turnat, este adesea însoțită de pene simptomatologie chesky și este bine vizibilă la ultrasonografie Hemoragia la nivelul chistului necesită un management anticipat cu ecografie periodică În unele cazuri, sunt prescrise contraceptive orale monofazice Torsiunea pediculului unei mase ovariene Torsiunea pediculului unei mase ovariene este o complicație a unui chist ovarian care trebuie întotdeauna luată în considerare în diagnosticul diferențial al tumorilor ovariene sau al durerii abdominale În astfel de cazuri, este indicată intervenția chirurgicală imediată Torsiunea este adesea însoțită de dureri ascuțite, crampe în abdomenul inferior, care în majoritatea cazurilor iradiază către extremitatea inferioară ipsilaterală Torsiunea bilaterală a pediculului formațiunii ovariene volumetrice este posibilă și la vârsta degsky Cu torsiune unilaterală, uneori este necesară plicarea anexei pe partea opusă Incidența torsiunii masei ovariene în rândul pacienților cu tumoră ovariană benignă este de % Diagnosticul este confirmat prin Doppler color si laparoscopie Torsia apare predominant la pacientii cu chist sau neoplasm ovarian Eliminarea torsiunii în timpul intervenției laparoconice este însoțită de funcționarea normală a ovarului (conform ecografiei, procesul obișnuit de maturare a foliculului se găsește în acesta) Astfel, intervenția laparoscopică este tratamentul preferat pentru pacienții cu torsiune pediculară a unei mase ovariene Autoamputarea ovarului Aceasta este prezența unui mic liber calcificat, acel obiect în cavitatea abdominală și absența unui ovar Cursul poate fi asimptomatic; diagnosticat cu ultrasunete Ca una dintre cauzele autoamputației, se sugerează torsiunea asimptomatică a masei ovariene în timpul dezvoltării fetale; ulterior, au loc necroza, calcificarea și separarea acestuia Tumora juvenilă cu celule granuloase Pentru o lungă perioadă de timp, această tumoare reprezintă - % din tumorile ovariene Vârsta medie a pacienților la debutul simptomelor este de , ani, deși aceasta poate varia de la luni la luni până la , ani Majoritatea pacienților observă o creștere a abdomenului și o dezvoltare sexuală prematură Polichemiot Rapiul pe bază de cisplatină a îmbunătățit semnificativ prognosticul la pacienți Complicațiile severe ale tratamentului includ neuro- și ototoxicitatea, supresia hematopoiezei Colul uterin Frecvența displaziei și a cancerului de col uterin in situ la fetele de - ani este de , : u ; frecvența displaziei cervicale dovedite prin biopsie de orice severitate în rândul adolescenților este de , : În prezent, clasificarea Maryland a displaziei cervicale conform citologiei Papanicolau este larg răspândită Patologia în rândul adolescenților este de , %; în % din cazuri se detectează displazia cervicală La pacienții cu displazie cervicală, se găsesc adesea infecția cu papilomavirus uman și o compoziție anormală a microflorei vaginale La displazia cervicală este indicată observarea cu biopsie periodică Adolescenții sunt supuși unei colposcopii Alte afecțiuni patologice ale colului uterin includ polipi și carcinosarcom (sarcom mixt, heterolog sau omolog) Neoplasme benigne și maligne ale corpului uterului Adenocarcinomul corpului uterin apare rar la copii și adolescenți Se manifestă prin sângerare vaginală, care nu este însoțită de o dezvoltare sexuală prematură Tratamentul include extirparea uterului cu anexe, precum și radiații și/sau chimioterapie (în funcție de rezultatul intervenției chirurgicale) Dacă se găsește o masă în pelvis la un adolescent, diagnosticul diferențial include tumori mezodermice mixte și leiomiom și, foarte rar, leiomiosarcom Tabloul clinic este variat, dar în majoritatea cazurilor există sângerare din tractul genital vagin Chistul canalului Gartner este o patologie foarte frecventă a vaginului În cele mai multe cazuri, este descoperit întâmplător și nu este necesar niciun tratament Pacienții care sunt activi sexual au Partea XXXI Boli ginecologice în copilărie Durerea în timpul actului sexual este o indicație pentru intervenția chirurgicală (excizia unui chist) Există un risc ridicat de adenomatoză a vaginului și a colului uterin la femeile care, în timpul dezvoltării lor prenatale, au fost expuse la acțiunea dietilstilbestrolului Astfel de pacienți sunt adesea infertili; dezvoltă avort obișnuit, anomalii ale trompelor uterine și cavității uterine Rareori, aportul mamei de gilbestrol dietile în timpul sarcinii o determină pe fiica ei să dezvolte adenocarcinom cu celule clare al vaginului și al colului uterin Sarcomul botrioid este o variantă a cancerului vaginal care este cel mai frecvent în copilărie; Cel mai bun tratament este intervenția chirurgicală În perioada postoperatorie, de obicei este prescrisă chimioterapia Orice mase vulvare discutabile ar trebui trimise pentru examen histologic Sunt cunoscute cazuri de liposarcom vulvar la vârsta de ani și melanom vulvar la vârsta de ani LITERATURĂ AbHn A , Issacs H Jr Tumori cu celule germinale În: Pediatric Onc-logy / PA Pizzo, DG Poplack (eds ) - Philadelphia: JB Lippincott, - P - Berenson A , Pokorny S , Button R Ovarul autoamputat: O cauză rară a calcifierii abdominale Adolesc Pediatr Gynecol ; : Brooks J , Livolsi V Liposarcomul prezentând pe vulvă Am J Obstet Gynecol ; : Calammus G , Wessalowski R , Harms D et al Juvenile granu-losa celule-tumori ale ovarului la copii si adolescenta-Rezultate de la de pacienti inregistrati intr-un studiu cooperativ prospectiv Gynecol Oncol ; :ch Cohen Z , ShinharD , Kopemik G şi colab Abordarea laparoscopică pentru a mă uter torsiune anexală în copilărie J Pediatr Surg ; : Copeland LJ, Gershenson DM, Saul PB și colab botryoides ale tractului genital feminin Obstet Gymc° ; : Fields KR, Neinestein LS Mioame uterine la adolescenți^ Rapoarte Casc și o trecere în revistă a literaturii J Pedl Adolesc Gynecol ; : Freedman R , Kopf A , Jones IV Asocierea melanomului malign * cu lichen scleros pe vulva unui tânăr de ani Am J Dermatopathol ; : Graif M , Itzchak To Evaluarea ecografică a sionului ovarian în copilărie și adolescență AJR Am JR°en ® noi ; : [lava Malformatii ale vulvei, vaginului -zeu M , Em S I, MapsegK Tumorile ovariene maligne la copii: o revizuire de trei ani J Pediatr Surg ; Cuyon F , Paraskevas M , Brunham R Asocierea bolilor cu transmitere sexuală cu neoplazia intracpitelială cervicală: un studiu cu caz controlat Am J Obstet Gynecol ; : ggsan E; Relakis C , Maralliotakis I et al Citologia cervicală în adolescență Clin Exp Obstet Gynecol ; : fgcks M L, Piver S Chirurgie conservatoare plus terapie adjuvantă pentru rabdomiosarcom vulvovaginal, dietil-stilbestrjl, adenocarcinom cu celule clare al vaginului și tumori cu celule germinale unilaterale ale ovarului Obstet Gynecol ClinNorth Am ; : Udowski K Masele ovariene Adolesc Med State of the Art In Reviews ; : Liapi C Evain-Biron D Diagnostic de chist folicular ovarian de la naștere până la pubertate: Un raport de de cazuri Acta Paediatr B Scand ; : Major T , Borsos A , Larnpc L et al Tumori maligne ovariene în copilărie și adolescență Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol ; : Afangan A , Legano LA, Rosen C M et al) Creșterea prevalenței I a frotiurilor anormale de Papamcolaou la începutul adolescenței Arch Pediatr Adolesc Med ; : Nwholsue H S „BymeJ Fertilitatea și sarcina după tratamentul pentru cancer în timpul copilăriei sau adolescenței Cancer ; (Supliment): Owens K , Honebrink A Îngrijirea ginecologică a adolescenților cu complicații medicale Pediatric Clin North Am ; : Parker-Jones K Probleme ginecologice în oncologia pediatrică Clin Obstet Gynecol ; : Pfeifer S , Gosman G Evaluarea maselor anexe la adolescenți Pediatric Clin North Am ; : Piippo S, Mustanicmi L „ Lenko H et al Chirurgie pentru masele ovariene în timpul copilăriei și adolescenței: un raport de de cazuri J Pediatr Adolesc Gynecol ; : Powell J L , Otis CN Managementul tumorii juvenile avansate cu celule granuloase a ovarului Gynecol Oncol ; : Rosenfeld WD, Kleinhatis S , JutcherR et al Leiomiom la o fată de ani Adolesc Pediatr Gynecol ; : ^°Ye CF Citologie cervicală anormală la adolescenți: O revizuire a literaturii J Adolesc Health ; : Sadeghi S , Hsieh E , Gonn S Prevalența neoplaziei intraepi-l theliale cervicale la adolescenți activi sexual și adulți tineri: Rcsults of data analysis of mass Papanicolaou screening of , women in the United States in Am J Obstet Gynecol ; : ^ got Pt Lopes P , Mensier A et al Tratament cu laser cu dioxid de carbon pentru dvsplazia cervicală la adolescenți Eur J Obstet Gynet ol Reprod Biol ; : nalev E , Bustan M , Yarom I et al Recuperarea funcției ovariene după detorsiunea laparoscopică Hum Reprod ; : G Starceski P , LeeP , Siever W Bilateral ovarian pathology and torsion in childhood: Assessment of pubertal and gonadal function Adolesc Pediatr Gynecol ; : Young RH, Kozakewich W P, Scully RE Tumorile ovariene metastatice la copii: Un raport de cazuri și o revizuire a literaturii Int J Gynecol Pathol ; : Capitolul Malformații ale vulvei, vaginului și diferențierea afectată a canalelor Mülleriene Embriologie La a -a săptămână de dezvoltare intrauterină, uterul se formează prin fuziunea diviziunilor caudale ale canalelor Mülleriene Fuziunea începe din partea caudală (tuberculul lui Müller) și se termină la nivelul fundului uterului Septul median se păstrează până la sfârșitul primului trimestru de dezvoltare intrauterină Vaginul este format din partea terminală a canalului uterovaginal (tubercul Müllerian) Placa epitelială vaginală provine din țesutul canalului uterovaginal și ductul Mullerian Invaginarea bilaterală a plăcii epiteliale vaginale în regiunea sa caudală formează canalul uterin Formarea canalului continuă în direcția caudală cu formarea vaginului și alungirea acestuia; astfel, / vaginuri craniene provin din canalul Müllerian, iar treimea caudala este de origine urogenitala Sistemul paramezon-fraic este responsabil de dezvoltarea canalelor Mülleriene Încălcarea diferențierii acestora se caracterizează prin inhibarea fuziunii laterale sau resorbția septului median vertical localizarea și malformațiile scheletului, cum ar fi spina bifida (fără hernie spinală) (Tabelele și ) Atrezia himenului Se manifestă clinic prin amenoree primară; caracteristicile sexuale secundare sunt normale; necesită intervenție chirurgicală Partea XXXI Boli ginecologice la copii tratament În procesul de intervenție chirurgicală, este necesar să se examineze vaginul pentru a exclude alte malformații ale dezvoltării sale Tabelul - Tulburări comune ale diferențierii ductului Müllerian Hidrocolios Acumularea de mucus sau lichid non-sânge în vagin Hemihematometru Atrezie a segmentului vaginal cu acumulare de sânge menstrual Hidrosalinx Acumularea de lichid seros în trompele uterine, rezultat frecvent al piosalpinxului Uter bifurcat Două cervixuri, fiecare conectat la un corn uterin Uter bicorn Un col uterin se leagă de două coarne Uter unicorn Absența congenitală a vaginului (sindrom Mayer-Rokitansky-Küster) Frecvența sindromului este de : - : nou-născuți Etiologia este necunoscută Ageneza vaginală se caracterizează prin amenoree primară, organe genitale externe normale, duplicarea uterului, hipoplazie a trompelor uterine, structură ovariană normală, cariotip și fenotip feminin normal și malformații ale scheletului și renal asociate Diagnosticul este adesea pus în perioada adolescenței Absența unui vagin are un mare impact anatomic, fiziologic si psihologic asupra pacientului si familiei acestuia Tratamentul este de obicei amânat până când este gata pentru activitatea sexuală Tratamentul conservator se reduce la utilizarea unui dilatator vaginal pentru a crea un vagin funcțional Chirurgia laparoscopică combinată pe vulvă presupune introducerea unei măsline cu fir în vestibulul vaginului, în timp ce suturile sunt îndepărtate prin spațiul subvezical O creștere a tensiunii peretelui duce la formarea unei teci funcționale Un tratament alternativ de succes este colpopoieza folosind lamboul de piele despicat al lui McInd Sindromul Mayer-Rokitansky-Küster este însoțit de leziuni ale altor organe și sisteme, cel mai adesea o malformație a tractului urinar - absența predominant unilaterală a unui rinichi sau ureter ( %), precum și o malformație a scheletului ( %) , în principal vertebre Fuziunea verticală incompletă a vaginului Septul transversal sau longitudinal al vaginului este o consecință a formării incomplete a canalului său Rar, pacienții au amenoree falsă (criptomenoree), dureri periodice în abdomenul inferior Este necesar să se efectueze un diagnostic diferențial de diferențiere afectată a canalelor Mülleriene și feminizare testiculară (rezistență la androgeni); în ultimul caz, nivelul androgenilor în Tabelul - Boli ereditare asociate cu diferențierea afectată a canalelor Mülleriene Tip de moștenire Boală Tulburare asociată de diferențiere a canalelor Mülleriene Camptobrahidactilie autozomal dominant Septul vaginal longitudinal Malformații ale mâinilor, picioarelor și organelor genitale Fuziune incompletă a canalelor Mülleriene Sindromul Kauffmann-McKusick autosomal recesiv Septul vaginal transvers Sindromul Johanson-Blizar Septul vaginal longitudinal Malformații ale rinichilor, organelor genitale, urechii medii Atrezie vaginală Sindromul Fraser Fuziunea incompletă a canalelor Mülleriene Sindromul herniei uterine Conservarea derivaților ductului Mullerian Sindromul Mayer-Rokitansky-Küster poligenic/multifactorial Aplazia ductului Müllerian Sindromul X-linked al uterului și roșcatului Conservarea derivaților ductelor Mulleriene Shulman L , Elias S Anomalii de dezvoltare ale tractului reproductiv feminin: Patogeneza și nosologie Adolesc Pediatr Gynecol ; : Capitolul circulația sângelui este apropiată de cea a bărbaților Încălcarea diferențierii canalelor Mülleriene are loc cu o frecvență de : - : , care este puțin mai frecventă decât în cazul feminizării testiculare Amenoreea primară se datorează în principal disgenezei gonadale Malformații ale rinichilor sunt observate la % dintre astfel de pacienți, scheletice — la % Ageneza renală unilaterală apare în % din cazuri Cele mai frecvente malformații ale scheletului sunt asociate cu o anomalie în structura vertebrelor Încălcarea diferențierii canalelor Mülleriene poate fi combinată cu sindromul Klippel-Feil Acești pacienți au de obicei un cariotip feminin normal ( ,XX), dar există o translocație q și q în autozomi Sunt cunoscute cazuri de boală a fraților și surorilor, precum și o boală de familie cu diferite expresii ale tulburărilor în diferențierea canalelor Mutler, malformații ale rinichilor și scheletului • Diagnosticul se face pe baza datelor ecografice; CT și RMN sunt folosite pentru a clarifica anumite defecte Uneori, la pacienții cu o masă pelviană, se utilizează laparoscopia diagnostică Malformațiile concomitente ale altor organe și sisteme sunt detectate prin ecografie și radiografie Toți pacienții determină cariotipul I Vaginoplastia se amână până la pubertate; în acest timp, pacientul și familia sa ar trebui să primească sprijin psihologic și consiliere medicală adecvată Operația McIndus se efectuează folosind un lambou de piele (cel mai adesea din fese), care este folosit pentru a forma vaginul prin disecția vulvei În timp, epiteliul grefei capătă proprietățile unui epiteliu vaginal normal În alte operații de reconstrucție se folosește un lambou cutanat-fascial O varietate de proceduri cu dilatatoare duc la o mărire a vaginului, ceea ce face posibil contactul sexual Sunt cunoscute cazuri de carcinom scuamos grefă, dar mulți experți consideră că acesta este asociat cu tipul grefei în sine Principalul tratament pentru acest cancer este radioterapia Septul vaginal transversal Frecvența acestuia este de aproximativ : Pacientul are o falsă amenoree (cripto menoreea) cu dureri periodice în abdomenul inferior și formarea volumetrică a abdomenului Septul vaginal transvers este de obicei asimptomatic până la pubertate, dar au fost raportate cazuri de hematocolpos și hematoame la copii Septul poate fi combinat cu alte malformații congenitale, dar mai rar decât cu diferențierea afectată a canalelor Mülleriene Localizarea sa cea mai frecventă este între treimea medie și superioară a vaginului Pacienții au de obicei un uter sănătos, deși fertilitatea poate avea de suferit (într-un studiu, % dintre femeile cu acest defect au suferit avort spontan) Cu cât nivelul septului este mai mare, cu atât prognosticul este mai rău Regurgitarea sângelui menstrual crește probabilitatea de endometrioză Examinarea unui pacient cu un sept vaginal transversal include un studiu amănunțit al gazului mic, inclusiv metode de radiație, pentru a exclude alte malformații ale organelor interne Tratamentul se reduce la rezecția septului din partea laterală a vaginului și o încercare de a crea o anastomoză între segmentele superioare și inferioare pentru a preveni stenoza În unele cazuri, poate fi necesară grefarea pielii Pentru a menține permeabilitatea vaginului, un stent Lucite este plasat în lumenul său Încălcarea fuziunii laterale Acest grup de malformații congenitale include condiții patologice asociate cu un sept longitudinal fără obstrucție a vaginului sau cu obstrucția unei jumătăți din acesta În acest din urmă caz, pacienții pot avea un uter bifurcat și o masă pelviană din cauza regurgitării menstruale Prezența menstruației ciclice indică o scurgere de la unul dintre coarnele uterine Malformații ale uterului Frecvența malformațiilor uterului variază de la : la : Diferite forme de defect au manifestări clinice diferite Pot fi prezente amenoree primară, menstruație neregulată sau regulată, masă pelvină asimptomatică sau dismenoree Moartea fătului sau infertilitatea la o adolescentă sau la o femeie adultă ar trebui să sugereze o anomalie în structura uterului Diagnosticul include ultrasunetele pelvisului mic, examinarea tractului urinar și a scheletului În funcție de prezentarea clinică și de datele de laborator, pot fi necesare cariotiparea și laparoscopia diagnostică Partea XXXI Boli ginecologice la copii Tratamentul depinde de tipul defectului; tratamentul chirurgical include metroplastia Strassmann, Jones, Tomkins sau rezecția histeroscopică a uterului În plus, este necesar să se elimine obstrucția fluxului de conținut al uterului; pentru a face acest lucru, creați o fereastră vaginală sau excizați jumătatea existentă a vaginului În cazurile de regurgitare a sângelui menstrual este indicat tratamentul chirurgical adecvat Atrezia congenitală a colului uterin Această anomalie extrem de rară se manifestă de obicei odată cu debutul dezvoltării sexuale sub formă de amenoree primară (criptomenoree) și dureri periodice în abdomenul inferior - % dintre pacienți au defecte renale congenitale severe concomitente În timpul examinării, este posibil să se stabilească absența completă a colului uterin în prezența corpului ei Metodele de radiație de examinare a pelvisului mic ajută la stabilirea diagnosticului corect Tratamentul poate include laparotomie pentru a crea o comunicare utero-vaginala Dacă acest lucru nu este posibil, este indicată histerectomia Anomaliile asociate includ un chist mezonefric (rămășiță din canalul Solf), duplicarea incompletă a organelor genitale interne (de exemplu, uter bifurcat), aplazia unilaterală a rinichiului și, în unele cazuri, malformații ale tractului gastrointestinal ( , %), respiratorii sistem ( , %), SNC ( , %), sistemul cardiovascular ( , %) și sistemul musculo-scheletic ( , %) Dublarea completă a vulvei Acest defect rar de naștere la nou-născuți include o dublare a vulvei, vaginului, vezicii urinare, uterului bifurcat, un rect și anus și două sisteme renale Hipertrofia labiilor La naștere, sunt posibile labiile mici alungite Această afecțiune este de obicei asimptomatică; daca pacientul simte disconfort atunci cand poarta lenjerie intima stramta, este indicata interventia chirurgicala Anomalii ale clitorisului Ageneza clitoridiană este rară Dublarea clitorisului este posibilă, adesea în asociere cu anomalii ale organelor pelvine (ageneza altor organe genitale și extrofia vezicii urinare) Anomalii ale himenului Atrezia himenului la copii este adesea combinată cu muco-colpos; g₽matocolpos şi hematometru sunt posibile Himenul poate fi cribriform sau stenosant cloaca congenitală Acesta este un sinus urogenital comun cu un anus și o uretră O singură deschidere (cloaca) necesită hir' | ^icheskoe tratament Tratamentul condițiilor de urgență asociate cu malformații congenitale ale organelor genitale feminine Tabloul clinic cu încălcarea diferențierii canalelor Mülleriene este divers La pacienți se observă o formare volumetrică a pelvisului mic, în unele cazuri cu manifestări clinice O formare volumetrică proeminentă a vaginului sau prezența unei jumătăți a vaginului indică o încălcare completă sau parțială a permeabilității tractului de ieșire Adolescenții se pot plânge de durere în abdomenul inferior; este posibilă amenoreea primară sau dezvoltarea acesteia la câteva luni după menarhee Curs asimptomatic fie pana atunci până când apare un al doilea caz de moarte fetală Odată cu dezvoltarea simptomelor acute, este indicat tratamentul chirurgical chirurgical Obstrucția tractului de ieșire Obstrucția tractului de ieșire al uterului sau vaginului poate fi cauzată de o varietate de condiții patologice, inclusiv atrezia himenului, septul transversal al vaginului, cornul uterin vestigial (care nu comunică cu vaginul) Pe măsură ce sângele menstrual se acumulează proximal de locul obstrucției, sunt posibile hematocolpos sau hematometru, care sunt însoțite de dureri paroxistice în abdomenul inferior sau de apariția unei formațiuni volumetrice în cavitatea pelviană Aceste sau alte complicații sugerează nivelul de obstrucție Atrezia septului vaginal distal/himenului Aceasta este cea mai frecventă malformație care duce la obstrucție; cazurile lui familiale sunt cunoscute În perioada neonatală și copilăria timpurie, această patologie este detectată în timpul unui examen ginecologic - un sept vaginal proeminent din cauza mucocolposului ca urmare a expunerii la estrogeni materni Dacă patologia nu este observată la această vârstă, ea rămâne nerecunoscută până la pubertate, când începe acumularea sângelui menstrual Se manifestă clinic printr-un sept negru-albăstrui proeminent, umiditate și durere, amenoree primară, Capitolul caracteristici sexuale secundare fără patologie În funcție de circumstanțe, pacientul poate prezenta dureri periodice în abdomenul inferior și o masă în pelvis Tratamentul include excizia/incizia septului, restabilind fluxul de sânge menstrual În prezența manifestărilor clinice, intervenția chirurgicală este indicată în momentul diagnosticării În ciuda posibilității de intervenție chirurgicală la orice vârstă, este indicat să se prescrie estrogeni în perioada postoperatorie, așa că la adolescenți este de preferat intervenția chirurgicală Septul transvers proximal sau median al vaginului Defectele de fuziune verticală pot duce la formarea unui sept vaginal transversal; un sept transversal solid duce la dezvoltarea hematocolposului și a hematometrelor în tufăr sau mucocolpos la copii Cu un mic orificiu, lichidul se acumulează în vagin Ca și în cazul unui sept solid, este posibilă o formație volumetrică în pelvisul mic Conform metodelor de cercetare cu radiații, vaginul arată scurt și se termină orbește Necesitatea rezecției septului depinde de prezența unei găuri în el Prin el, se încearcă introducerea unui cateter, urmată de rezecția septului În perioada postoperatorie, este posibilă instalarea unui stent vaginal Corn uterin rudimentar Această urgență medicală se dezvoltă în prezența unui corn cu endometrul funcțional și obstrucția tractului de ieșire Conform anatomiei cu alte variante de perturbare a fluxului din cavitatea uterină, pacienții se plâng de dureri severe în abdomenul inferior Amenoreea primară este adesea absentă, deoarece probabilitatea de obstrucție a cornului controlateral este scăzută Sunt cunoscute cazuri de ruptură asimptomatică a cornului rudimentar la adulți Diagnosticul se bazează pe datele ecografice Pentru a exclude malformațiile concomitente, se efectuează urografia excretorie sau ecografia rinichilor Dacă există semne de funcționare a endometrului în cornul rudimentar al uterului, se recomandă extirparea acestuia Sarcina în cornul vestigial al lui mat-Ki Frecvența acestei afecțiuni este de : de temporalități și : - : de sarcini extrauterine Cauza acestei patologii poate fi fire fibromusculare sau fibroase, conectând un uter unicorn și un corn rudimentar, totuși, în - % din cazuri, aceste formațiuni nu sunt raportate În aceste din urmă cazuri, sarcina se dezvoltă datorită migrării spermatozoizilor sau a unui ovul fertilizat prin cavitatea abdominală Spre deosebire de sarcina tubară, sarcina în cornul rudimentar al uterului rămâne adesea nerecunoscută până în al doilea trimestru Datorită stratului muscular masiv al cornului uterin, ruptura peretelui se dezvoltă mai târziu în comparație cu sarcina tubară În cele mai multe cazuri, diagnosticul se pune după o ruptură a peretelui cornului, când pacientul este în stare de șoc sau se plânge de dureri acute în abdomen; simptomele iritației peritoneale sunt pozitive Ruptura peretelui cornului poate fi complicată de sângerare masivă în cavitatea abdominală, care pune viața în pericol, care este o indicație pentru intervenția chirurgicală imediată Mortalitatea maternă în această stare este de %; la % dintre pacienți, un rezultat letal se dezvoltă în - minute după ruptura peretelui cornului Fătul moare în % din cazuri Înainte de ruptură, diagnosticul de sarcină în cornul uterin rudimentar poate fi dificil Ar trebui suspectat la orice femeie însărcinată cu un corn vestigial confirmat La femeile care nu au fost diagnosticate anterior cu un corn rudimentar, o examinare vaginală în stadiile incipiente ale sarcinii dezvăluie semne tipice ale sarcinii tubare - o deviație a colului uterin într-o parte și o formație volumetrică în zona de ​anexele uterine – la celălalt Ecografia înainte de ruperea peretelui cornului, oul fetal și placenta sunt determinate în lumenul cornului lângă corpul ușor mărit al uterului Tratamentul este rezecția cornului rudimentar Retenție acută de urină Încălcarea fluxului de ieșire din uter sau vagin cu dezvoltarea hematocolpozelor și/sau hematometrelor la adolescenți sau mucocolposului la copii poate provoca retenție urinară acută Acumularea de lichid în vagin comprimă uretra Dacă uterul plin cu lichid începe să exercite presiune pe peretele posterior al vezicii urinare și modifică unghiul uretrei, probabilitatea de retenție urinară acută crește Acest lucru este facilitat de compresia plexului sacral de către teaca întinsă Partea XXXI Boli ginecologice la copii Manifestările clinice obișnuite la adolescenți includ durerea în abdomenul inferior și retenția urinară, uneori această imagine este precedată de dificultăți de urinare timp de câteva zile De obicei, se remarcă amenoreea primară, care apare lunar în abdomenul inferior și educația volumetrică în pelvisul mic Cu toate acestea, cu obstrucția unilaterală (de exemplu, în prezența unui corn rudimentar care nu comunică cu cavitatea uterină sau în încălcarea fluxului de ieșire din jumătatea vaginului), pacienta poate avea un ciclu menstrual normal Cateterizarea vezicii urinare dă un efect imediat, dar temporar Dacă este imposibilă instalarea unui cateter de cauciuc, se folosește o sondă nazo-gastrică sau o epicistostomie Urina rezultată este trimisă pentru analiză generală și cultură pentru a exclude ITU, provocată de retenția urinară În caz de retenție urinară acută, cauza acesteia trebuie stabilită imediat Infecțiile urinare sunt, de asemenea, observate cu încălcarea diferențierii canalelor Mülleriene din cauza refluxului vezicouretral sau a retenției urinare din cauza obstrucției tractului urinar la nivelul tractului urinar superior În orice caz, antibioticele sunt indicate Traumatisme acute ale organelor genitale la fetele de vârstă prepuberală Traumatismele acute ale organelor genitale la un copil se pot prezenta cu rupturi superficiale sau abraziuni fara sangerare activa, accesibile pentru examinare Sângerarea acută după un traumatism la nivelul organelor genitale necesită o examinare amănunțită, care este adesea efectuată sub anestezie și o intervenție chirurgicală Dacă se suspectează o infracțiune sexuală împotriva unui copil, sunt indicate investigații suplimentare adecvate Aplicarea locală a unei creme cu estrogen accelerează vindecarea rănilor în zona genitală și vaginală, de aceea este indicată în perioada postoperatorie LITERATURĂ Achiron R- Tadmor O , Kamar R Рх erupție uit r diagnoza solidă a sarcinii cornului interstițial și rudimentar în al doilea trimestru Int J Reprod Med : : Societatea Americană de Fertilitate Clasificări ale Societății Americane de Fertilitate ale aderențelor anexe, ocluziei tubare distale, ocluziei trompelor secundare ligaturii trompelor sarcini tubare, anomalii mulleriene și aderențe intrauterine Fenil Steni ; : Bejanga I Hematocolpos cu himen imperforat Int Surg ; : Bergh R , Breen J , Gregari C Absența congenitală a , a gina—sindromul Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser Adolesc Pediatr Gynecol , Brevetă L , Brevetă G , Laurence J et al Pyocolpos: diagnostic și tratament J Pediatr Surg ' Craighill Ginecologie pediatrică și adolescentă pentru medicul pediatru de îngrijire medicală Pediatr Clin North Am - ( v Fedele L , Bianchi S , Agm B et al Unnary tract anomalies associated with umcomuateuterus J Urol ; : Folch M , Pigem I , Konge J Mullerian agenesis: Etiology, di-agnosis and management Obstet Gynecol Survey ; ( ): Freedman M Anomalii uterine Semin Reprod Endocrinei ; : Horejsi JA Reduplicarea incompletă a genitalelor interne și sindromul de aplazie renală unilaterală Adolesc Pediatr Gynecol ; Joshi N , Sotrel G Diagnostic laparoscopy in aparent uterine agenesis J Adolesc Health Care ; : Lewis V , Money f Gender-identity/rol Comparativ cu sindromul Par A:XY (insensibilitate la an-drogen) și sindromul XX (Rokitansky), atrezie vaginală În: Handbook of Psychosomatic Obstetrics ard Gynecology / L Dennerstein G Burroughs (eds) New York: Elsevier Biomedical Press - P Loong E, Yuen P Retenție acută urinară cauzată de un hematometru unilateral Arch Gynecol Obstet ; ' Meritul D Evaluarea și gestionarea fetelor premenarhice a traumatismului genital acut J Pediatr Adolesc Gynecol ; : Nagele F , Langle R, StolzlechnerJ et al Corn rudimentar necomunicant - implicații obstetricale și ginecologice Ada Obstet Gynecol Scand ; : NisanianA Hematocolpometra prezentată ca retenție urinară: raport de caz J Reprod Med ; Peier J , Steinhardt G Retentie urinară acută la copii Pediatr Emerg Care , : Robischon K , Baram D Phipps WR Prezentarea unei anomalii mulleriane cu obstrucție a fluxului după: ligarea rubală Fertil Steril ; RockJ , Azziz R Genital anomalies in chddhood Clin Obstet Gynecol ; : Rock JA, Horowitz IR Condiții chirurgicale ale vaginului și uretrei În: TeLinde's Operative Gynecology / JA Rock, JD Thompson (eds ) — Philadelph I>'pincott-Raven - P Shulman L P „ Elias S Developmental anormalipes of he female reproductive tract: Patogenesis and "osolog Adolesc Pediatr Gynecol ; : S'allior A Obstrucție vaginală Semin Pediatr Surg , ( ): Yu T , Lin M Retentie urinara acuta la doi pacienti cu himen imperforat Scand J Urol Nephrol- ; • Capitolul Capitolul Boli ginecologice la sportivi Cele mai frecvente boli ginecologice la femeile sportive se reduc la tulburările menstruale sub formă de amenoree sau oligomenoree Adolescentele care desfășoară activități fizice grele au niveluri scăzute de N-stradiol, care contribuie la demineralizarea oaselor Dezvoltarea sexuală și menarha la acești adolescenți apar de obicei mai târziu Opiaceele endogene sunt capabile să inhibe neuronii hipotalamici care produc gonado-liberi, afectând astfel secreția de LH și funcția reproductivă În plus, activitatea fizică favorizează secreția de ACTH Cauze suplimentare ale neregulilor menstruale sunt modificările telosului depresie și pierdere în greutate Conținutul de țesut adipos la femeile alergătoare cu amenoree este mai mic în comparație cu colegii cu funcție menstruală normală La balerinii profesioniști, comparativ cu adolescentele obișnuite, menarha apare în medie ani mai târziu Dezvoltarea sexuală târzie din cauza antrenamentului dur pe termen lung nu se reflectă în nivelul de FSH și LH La examinarea sportivelor de sex feminin cu dezvoltare sexuală întârziată, epuizarea și posibilele cauze care nu sunt legate de sport sunt în primul rând excluse Sportivele sunt caracterizate printr-o triadă de simptome - tulburare de alimentație, amenoree și osteoporoză Conversațiile explicative cu adolescenții ar trebui să conțină informații despre cauzele acestor tulburări și modalitățile de prevenire a acestora - normalizarea greutății corporale și a dietei, eliminarea factorilor psihologici negativi LITERATURĂ T , TcperL J , GwazdauskasF G şi colab Factorii dietetici, hormonali și metabolici care afectează densitatea minerală osoasă a alergatoarelor de sex feminin amenoreice și eumenoreice adolescente J Sports Med Phys Fitness ; : D ngJ H , Shecker C B , Drinkwater B L şi colab Niveluri ridicate de cortizol seric în amenoreea asociată exercițiilor fizice Ann Intern Med ; : Gidwam G Amenorihea în atlet Adolesc Med ; ( )- Warren MD, Brooks-Gunn J Hamilton LH și colab Scol-ioze și fracturi m tineri balerini Relație la menarha întârziată și amenoree secundară N Engl J Med " : : Warren M Stieh A Exercițiul și adolescentele: Efecte asupra sistemelor reproductive și osoase J Am Med Womcn's Assoc ; ( ): West P V Triada de atletă de sex feminin a eaung dezordonat, amenoree și osteoporoză Sports Med ; ( ): Capitolul Boli ginecologice la copiii din grupuri speciale Copii retardati mintal Menținerea igienei vulvei și perineului este o problemă serioasă pentru copiii sau adolescenții cu retard mintal În prima etapă a examinării acestor copii, se efectuează un examen ginecologic și un examen citologic al unui frotiu Papanicolau din colul uterin Următorul pas ar trebui să fie luarea în considerare a întreruperii medicale a menstruației De obicei, medroxiprogesteronul este prescris pentru aceasta la o doză de mg o dată în luni Contraceptivele orale de obicei nu duc la amenoree, dar reduc semnificativ cantitatea de sânge menstrual În cazul unui tratament conservator nereușit, problema histerectomiei este decisă împreună cu părinții sau tutorii Un comitet consultativ etic ar trebui să fie consultat atunci când se decide dacă să sterilizeze persoanele retardate mintal (vezi și Vol , cap și ) Subiectul crimelor sexuale împotriva copiilor cu handicap mintal rămâne un subiect fierbinte atât pentru medici, cât și pentru îngrijitori Ar trebui luate toate măsurile posibile pentru a preveni crimele sexuale împotriva fetelor retardate mintal și a copiilor cu dizabilități fizice Cu un risc ridicat de sarcină, sunt indicate contraceptivele Cu toate acestea, când Partea XXXI Boli ginecologice la copii Examenul ginecologic primar nu necesită prescrierea obligatorie de contraceptive În unele cazuri, este indicată o ecografie preliminară a organelor pelvine Menopauza prematura cu chimioterapie si/sau radioterapie Supraviețuirea îmbunătățită a copiilor și adolescenților cu neoplasme a dus la creșterea numărului de pacienți cu menopauză prematură În aceste cazuri, terapia de substituție hormonală este prescrisă prin analogie cu menopauza fiziologică - estrogeni și protes geroni în doze adecvate; aceasta contribuie la formarea caracteristicilor sexuale secundare și la stabilirea unui ciclu menstrual regulat LITERATURĂ Elkins T , Hoyle D , Darmon G şi colab Utilizarea unui comitet consultativ de etică bazat pe societate pentru a ajuta la luarea deciziilor de a proteja pacienții cu handicap mental Adolesc Pediatr Gynecol ; : Elki 'ts T , McNeeley S , Rosen D et al O observație clinică a unui program pentru realizarea examenelor pelvine la pacienții cu retard mintal greu de gestionat Adolesc Pediatr Gynecol ; : Euitncn L Adolescenţi cu dizabilităţi instituţionalizaţi: Îngrijire ginecologică Clin Pediatru ; ( ): Ovens K , Honebr^nk A Gynecologic care oi medically complicated adolescents Dediatr Clin North Am ; ( ) Piippo S EL, Lenko HL, Leppala PJ Experiențe de servicii ginecologice speciale pentru copii și adolescenți: un studiu descriptiv Acta Pediatr ; : Capitolul Metode de cercetare a radiațiilor în ginecologie Pentru a vizualiza uterul și ovarele, ultrasunetele pelvisului mic sunt utilizate cu o vezică urinară umplută ca fereastră acustică În plus, vezica urinară și uterul umplute înlocuiesc ansele intestinale care conțin gaz și îmbunătățesc calitatea imaginii În cele mai multe cazuri, se folosește un traductor de sau , MHz, în special la copiii și adolescenții adulți Ecografia este o metodă cheie de cercetare radiologică care permite stabilirea unui diagnostic precis la pacienți cu organe genitale externe de tip intermediar, formare volumetrică a ovarului sau uterului, cu amenoree primară, durere în abdomen sau abdomen inferior Indicatorii normali ai ovarelor și uterului la copii conform ecografiei sunt prezentați în tabel , Tabelul Dimensiunea normală a ovarelor și a uterului Ovar Uter Nou-născuți Nou-născuți Lungime - mm, latime - mm, grosime - , mm Lungime - , - , cm Volumul ovarului - , cm * Dimensiunea anteroposterior - , - , cm Adulți Copii sub ani Lungime - , - , mm, latime - , - cm, grosime - , - , cm Lungime - , - , cm Volumul ovarului - , - , cm * Dimensiunea anteroposterior - , - , cm adultii Lungime - cm * Volumul ovarului poate fi determinat prin formula: lungime x grosime x latime x , SanfilippoJ S, Lavery J R Spectrul de ultrasunete: Antenatal la anii adolescenței Semin Reprod Endocrinol : Educația volumetrică într-o cămină mică este posibilă la orice vârstă La nou-născuți se întâlnesc cel mai des chisturi ovariene, hidrocolpos sau hidrometrocolpos Sub hydrocolpos înțelege expansiunea vaginului ca urmare a acumulării de lichid seros sau de urină (cu sinusul genito-urinar) Hydrometrocolpos se caracterizează prin dilatarea uterului și a vaginului și poate fi asociat cu atrezie sau stenoză a vaginului sau a colului uterin, cu atrezie a himenului Majoritatea chisturilor ovariene mari la copii se micșorează sau se rezolvă de la sine, așa că este adecvată gestionarea expectativă cu ultrasunete pelvine periodice Dacă este prezentă o masă solidă, este necesară o biopsie RMN-ul este utilizat pentru a diagnostica diferențierea afectată a canalelor Mülleriene Această metodă este combinată cu ultrasunete și, dacă este necesar, cu examinarea cu contrast cu raze X a organelor genitale Ecografia D și examinarea Doppler sunt indicate în patologia ovariană, deoarece aceste metode facilitează diagnosticul diferențial de malign și benign Capitolul formațiunilor vaginale și reduc probabilitatea rezultatelor ecografice fals pozitive LITERATURĂ Kurjak A , Jupesic S Sparac V şi colab Caracterizarea tridimensională ul-[ trasonografică și power Doppler a [ leziunilor ovariene Ecografie Obstet Gynecol ; [ Lang IM, Babyn P , Oliver GD Imagistica RM a anomaliilor uterovaginale pediatrice Pediatr Radial ; : Siegel M J , Surratt J T Imagistica ginecologică pediatrică Obstet Gynecol Clin North Am ; : IWamer V I , Kuhn J C , Watt LL Conducere conservatoare- I mentul chisturilor ovariene mari la copii: Valoarea ultrasonografiei pelvine seriale Chirurgie ; : PARTEA XXXII BOLI DE OCHI Scott E Olitsky, Leonard B Nelson Capitolul Crestere si dezvoltare La naștere, ochii unui copil normal naștere au % dimensiunea unui ochi adult În perioada postnatală, creșterea maximă a ochiului are loc în primul an de viață, apoi creșterea continuă într-un ritm ridicat, dar în scădere treptat până la ani, după care are loc o creștere lentă până la pubertate, în timpul vieții ulterioare a ochiul aproape că nu se schimbă Se poate spune că structurile anterioare ale ochiului sunt relativ mari la naștere și ulterior cresc proporțional mai puțin decât cele posterioare Rezultatul este o remodelare progresivă a globului ocular care devine mai sferic Sclera unui sugar este subțire și transparentă, cu o nuanță albăstruie Corneea ochiului la un nou-născut este relativ mare (în medie mm), iar până la vârsta de ani sau mai devreme atinge dimensiunea unui adult (aproximativ mm) Curbura sa scade odată cu înaintarea în vârstă cu o modificare progresivă a proprietăților de refracție ale ochiului Corneea normală este perfect transparentă Sugarii prematuri pot avea o opalescentă opalescentă a corneei care dispare în timp Camera anterioară a ochiului la nou-născut pare superficială, iar structurile unghiulare care se mențin normale presiunea intraoculară (PIO), după naștere trebuie să sufere o diferențiere suplimentară Irisul, care la indivizii cu pielea albă este albastru deschis sau gri la naștere, își schimbă progresiv culoarea pe măsură ce pigmentarea stromală crește în primele luni viaţă Pupilele unui nou-născut sunt mici și greu de dilatat Examenul oftalmoscopic evidențiază adesea resturi ale membranei pupilare (sac vascular anterior) sub formă de filamente arahnoide care traversează deschiderea pupilară, vizibile mai ales la prematurii Lentila unui nou-născut este mai sferică decât cea a unui adult; puterea sa de refracție mai mare compensează axa relativ scurtă a ochiului tânăr Lentila crește de-a lungul vieții; fibrele noi care apar la periferie deplasează fibrele mai vechi spre centrul ochiului Odată cu vârsta, cristalinul devine mai dens și mai rezistent la schimbările de formă în timpul acomodarii Fundusul nou-născutului este mai puțin pigmentat decât cel al ochiului adult; modelul vascular coroidian este clar vizibil, modelul pigmentar al retinei are o structură cu puncte mici sau pete Unii sugari pigmentați întuneric (cu pielea închisă) au o peliculă gri sau opalescentă pe fund (de ani de zile) La nou-născuți, unele maculare Capitolul L Examinarea ochilor indicatorii, în special reflexul de lumină foveal, sunt exprimați într-o măsură mai mică și nu sunt atât de ușor de determinat Zona periferică a retinei arată palidă sau cenușie, vasele periferice ale retinei sunt subdezvoltate, în special la copiii prematuri Culoarea capului nervului optic variază de la roz la pal, uneori cenușiu In - luni fundul de ochi ia forma unui ochi atât de matur Mulți nou-născuți au hemoragii retiniene superficiale De obicei, se dizolvă rapid și rareori lasă urme permanente La naștere, este posibilă hemoragia în conjunctivă, care se rezolvă spontan, fără consecințe Uneori, rămășițele sistemului vascular hialoid primitiv al vitrosului sunt văzute ca structuri mici, fasciculare sau asemănătoare viermilor care iradiază din disc (mamelonul lui Bergmeister) sau ca un fir subțire care trece prin vitros; în unele cazuri, pe spatele capsulei cristalinului rămâne doar un punct mic (punctul lui Mittendorff) Ochiul bebelușului este hipermetrope într-o oarecare măsură Hipermetropia tinde să progreseze de la copilărie până la vârsta de ani După aceea, nivelul de hipermetropie scade rapid până la vârsta de ani În acest timp, hipermetropia poate dispărea Dacă acest proces continuă, se dezvoltă miopie (miopie) O scădere mai lentă a hipermetropiei, sau progresia miopiei, continuă până în a treia decadă de viață Puterea de refracție a ochiului în orice perioadă a vieții este determinată de efectul combinat al mai multor factori: dimensiunea ochiului, starea cristalinului și curbura corneei Nou-născuții au ochii închiși de cele mai multe ori, dar bebelușii normali pot vedea, reacționa la schimbările de lumină și pot fixa punctele de contrast Acuitatea vizuală la nou-născuți este determinată în intervalul / Una dintre cele mai timpurii reacții la un stimul vizual format este privirea la fața mamei, în special în timpul hrănirii Până în a -a săptămână de viață, copilul se uită la obiecte mari, iar până la ® ~ a -a săptămână, un copil normal poate urmări obiectul în ° Acuitatea vizuală se îmbunătățește rapid și în - ani poate ajunge la / - / Mulți sugari normali pot avea o coordonare imperfectă și consistență a mișcărilor oculare în primele zile și săptămâni, dar până la - luni (de obicei mai devreme) coordonarea devine normală Deviația persistentă a ochiului la un sugar necesită consultație Lacrimile sunt de obicei absente atunci când plânge la un copil cu vârsta de până la - luni La nou-născuții prematuri, secreția reflexă și bazală a lacrimilor sunt reduse, ceea ce duce la creșterea concentrației agenților topici și la o uscare rapidă a corneei LITERATURĂ Archer S M , Sondh N , Heh>eston E M Strabismus in in-fanry Oftalmologie Friendly DS Dezvoltarea vederii la sugari și copii mici Pediatr Clin North Am , : Got don RA, DonziS PB Dezvoltarea refractivă a ochiului uman Arch Ophthalmol ; Isenberg SJ, Apt L , Met'arty J Development of tearing la prematuri și terni sugari Arch Ophthalmol ; : Khodadoust AA, Ziai M , Biggs SL Opnc disc in normal newboms Am J Cphthalmol ; Krishnamohan VK, Wheeler M B , Testa MA et al Cor relatia regresiei postnatale a capsul₽ vascular anterior al cristalinului la varsta gestationala J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : RoartyJ D , Keltner JL Dimensiunea normală a pupilei și anizocoria la nou-născuți Arch Ophthalmol ; : Spieres A , Isenberg S J, Inkehs S H Caracteristicile irisului la de nou-născuți J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Capitolul Examinarea ochilor Examenele oftalmologice fac parte din examinarea periodică a copiilor din perioada Neonatal™ Medicul primar joacă un rol important în depistarea bolilor oculare asimptomatice evidente și latente Screeningul școlar și programele comunitare sunt eficiente în promovarea depistarii timpurii a problemelor oculare Academia Americană de Oftalmologie recomandă screening-ul preșcolar al ochilor ca mijloc de reducere a transpirației Partea XXXII boli ale ochilor vederii datorită avertismentului lor (Tabelul ) Pediatrii verifică vederea atunci când primesc copii sănătoși Copiii trebuie examinați de un oftalmolog în toate cazurile în care se suspectează sau se constată o anomalie oculară semnificativă sau un defect vizual Copiii cu risc crescut de probleme de vedere, de exemplu din cauza predispoziției ereditare sau a tulburărilor sistemice, ar trebui, de asemenea, examinați de un oftalmolog O examinare de bază, indiferent dacă este efectuată de un medic pediatru sau de un oftalmolog, ar trebui să includă o determinare a acuității vizuale, a câmpurilor vizuale, a pupilelor, a mobilității globului ocular, a consistenței mișcărilor sale; examen extern general și examen oftalmoscopic al mediilor oculare și fundului de ochi Conform indicațiilor, medicul oftalmolog efectuează biomicroscopie (examinare cu lampă cu fantă), refracție midriatică și tonometrie Pentru afecțiuni specifice, se efectuează proceduri speciale de diagnostic, cum ar fi ultrasunetele, angiografia cu fluoresceină, electroretinografia sau reacția evocată vizuală Acuitate vizuala Există multe teste pentru a verifica acuitatea vizuală Alegerea testului depinde de vârsta copilului și de capacitatea lui de a coopera, precum și de ce test preferă medicul și ce test îl cunoaște cel mai bine Cel mai frecvent test pentru determinarea acuității vizuale la sugari este evaluarea capacității lor de a-și fixa privirea și de a urmări un obiect Folosind pre Cu toate acestea, acest reflex poate fi demonstrat până la vârsta de săptămâni Pentru a efectua testul, copilul se așează confortabil în poala celui care îl îngrijește Un obiect de interes vizual (de obicei o jucărie strălucitoare) se mișcă încet de la dreapta la stânga Medicul se uită să vadă dacă ochii bebelușului sunt îndreptați către obiect și dacă îi urmăresc mișcările Medicul poate pune degetul mare peste unul dintre ochii copilului pentru a verifica fiecare ochi separat Deși obiectele care produc sunete interferează oarecum cu percepția vizuală, în practică, jucăriile care scot sunete de scârțâit sau zdârâit sporesc atenția și interesul copilului pentru test Chipul uman este un subiect mai atractiv decât itemii de testare Observatorul își poate mișca încet fața în fața feței copilului Dacă acest lucru nu provoacă mișcări adecvate de urmărire, atunci testul trebuie repetat folosind fața îngrijitorului ca stimul Trebuie amintit că chiar și copiii cu vedere slabă pot urmări un obiect mare fără prea multe dificultăți, mai ales dacă este afectat doar un ochi Acuitatea vizuală poate fi măsurată în mod obiectiv când copiii ating vârsta de , - ani De obicei, un desen schematic sau un tabel special este folosit pentru a testa vederea Fiecare ochi trebuie verificat separat Este foarte important să se prevină observarea Examinatorul trebuie să țină ocluderul strâns de ochi și să observe Tabelul Teste de screening pentru verificarea vederii la sugari și copii Varsta Test de screening Simptomul identificat care necesita consultatie^ Nou-născut - luni Testul reflexului roșu Testul reflexului luminii corneene Examen fizic Încețoșarea corneei, cataractă, dezlipire sau afectare a retinei Strabism (strabism) Defect structural - luni Testul reflexului roșu Testul reflexului luminii corneene Închiderea fiecărui ochi separat Fixarea și urmărirea Vezi mai sus Vezi mai sus Ambliopie dacă copilul reacționează diferit la fiecare ochi Ambliopie dacă copilul nu efectuează acest test ani Test reflex roșu Test reflex al luminii corneene Test acuitate vizuală Acuitate vizuală stereoscopică Vezi mai sus Vezi mai sus Eroare de refracție, ambliopie Eroare de refracție, ambliopie - ani La fel ca goluri Vezi mai sus - Catalano R A , Nelson L B Oftalmologie pediatrică Un atlas de text — Norwalk, ST: Appleton & Lange, Capitolul pentru copil în timpul testului Copilul trebuie să fie liniștit și încurajat în timpul testului, deoarece mulți copii sunt intimidați de procedură și le este frică să nu ia o notă proastă sau să fie pedepsiți pentru greșeli Testul E, în care copilul arată în direcția formelor, este cel mai frecvent test de acuitate vizuală pentru preșcolari Testele dreapta-stânga sunt mai dificile decât testele sus-jos Cu pre-antrenament, acest test poate fi efectuat de majoritatea copiilor cu varsta cuprinsa intre - ani Tabelele Snellen pot fi folosite pentru a testa vederea la copiii de - ani care cunosc litere Pentru copiii de ani, acuitatea vizuală de / este considerată normă, pentru copiii de ani - / , până la vârsta de sau ani la majoritatea copiilor acuitatea vizuală ajunge la / Nistagmusul optokinetic (reacția la o secvență de ținte în mișcare; nistagmusul „sărit de fier”) poate fi, de asemenea, utilizat pentru evaluarea vederii; calibrarea se realizeaza cu tinte de diferite marimi (benzi sau puncte) sau cu un tambur rotativ la o anumita distanta Răspunsul evocat vizual este o metodă electrofiziologică de evaluare a răspunsului la lumină și stimuli vizuali speciali, cum ar fi dungi calibrate sau un model de șah, pentru a studia funcția vederii în cazuri speciale Pentru sugari și copii mici care nu pot răspunde la testele standard de acuitate vizuală, pot fi utilizate teste de recunoaștere selectivă Aceasta este o metodă comportamentală bazată pe faptul că, dacă copilului i se oferă posibilitatea de a alege, el se va uita la o imagine ordonată, și nu la o imagine haotică Aceste teste nu pot fi corelate direct cu datele standard ale testelor de acuitate vizuală Deoarece astfel de teste trebuie efectuate de un medic cu experiență, utilizarea lor este adesea limitată la protocolul de examinare a copiilor care nu sunt încă capabili să vorbească Evaluarea câmpului vizual La fel ca scorul de acuitate RRhenium, scorul câmpului vizual trebuie adaptat la vârsta și capacitatea copilului Preșcolarii au adesea un studiu formal al câmpurilor vizuale (perimetrie și scotometrie) medicul trebuie să se bazeze adesea pe Metode și metode contradictorii de numărare a degetelor în cadranele câmpului vizual Pentru mulți copii, testarea este posibilă pe baza atractivității meta; medicul observă reacţia copilului la obiectele familiare plasate pe rând în fiecare dintre cele patru cadrane ale câmpului vizual pentru fiecare ochi De obicei sticla, jucăria preferată și dulciurile sunt cele mai potrivite pentru a atrage atenția unui copil Astfel de metode brute pot detecta adesea modificări de câmp semnificative din punct de vedere diagnostic, cum ar fi hemianopsia bitemporală datorată leziunii chiasmei sau hemianopia omonimă în patologia creierului Testul vederii culorilor Poate fi efectuat atunci când copilul este capabil să numească simboluri sau să le urmeze; poate fi numere sau litere (X, O), triunghiuri sau alte simboluri Vederea culorilor este rar testată la copiii mici, dar uneori se face la cererea părinților dacă copilul lor învață încet să distingă culorile Părinții sunt deseori mângâiați de faptul că li se spune că copiii cu vederea colorată nu confundă culorile și că daltonismul este o boală foarte rară care este incompatibilă cu vederea normală Defecte ale vederii culorilor sunt de obicei observate la băieți și foarte rar la fete Acromatopsia (daltonism), un defect complet al vederii culorilor cu acuitate vizuală scăzută, nistagmus și fotofobie, este rară Încălcarea discriminării culorilor poate fi un semn de patologie a nervului optic sau a retinei Studiul elevului Acest studiu include atât răspunsul direct, cât și consensual la lumină, răspunsul la un obiect apropiat și răspunsul la iluminare redusă cu determinarea mărimii și simetriei pupilei în toate condițiile Este necesar să se facă distincția între o reacție la lumină și o reacție la un obiect apropiat (reacție de acomodare) Copilul tinde în mod natural să se uite direct la lumina care se apropie, ceea ce determină reflexul de acomodare în momentul în care trebuie evaluată reacția la lumină, așa că trebuie depus toate eforturile pentru a controla fixarea Testul lanternei oscilante este deosebit de util pentru identificarea defectelor aferente prechiasmatice unilaterale sau asimetrice la copii (pupila lui Marcus Gunn, vezi cap ) Mișcări ale globului ocular În acest test, copilul trebuie să urmărească obiectul cu o schimbare a pozițiilor privirii Se evaluează mișcările fiecărui ochi separat (inducție) și ambii ochi împreună (întorsătură, mișcări amicale, convergență) Partea XXXII boli ale ochilor ție) Consistența este determinată de simetria reflexelor luminoase corneene și de răspunsul la închiderea alternativă a fiecărui ochi (vezi testele de strabism cu închiderea ochiului în capitolul ) viziune binoculara Determinarea gradului de vedere binoculară este un test oftalmic obișnuit În acest scop, testul Titmus este cel mai frecvent utilizat; copilului i se arată o serie de imagini D în timp ce schimbă ochelarii Polaroid Nivelul de dificultate cu care sunt detectate aceste imagini se corelează cu gradul de vedere binoculară Alte teste pot fi, de asemenea, utilizate pentru a detecta adaptarea anormală a vederii binoculare secundară vederii scăzute sau strabismului Inspecție externă Începe cu o inspecție generală în lumină bună; se notează dimensiunea, forma și simetria orbitelor, poziția și mișcarea pleoapelor, poziția și simetria globilor oculari O privire asupra ochilor și a pleoapelor de sus ajută la detectarea asimetriei orbitelor, a formării de mase pe pleoape, a proptozei (exoftalmie) și a pulsațiilor anormale Palparea joacă un rol important în detectarea formării de mase în orbită și pe pleoape Aparatul lacrimal este evaluat prin determinarea deficitului de lacrimi, lacrimare abundenta (epifora), roseata si umflarea sacii lacrimali sau a glandei Dacă se suspectează o obstrucție, sacul lacrimal trebuie masat pentru a verifica drenajul De asemenea, se verifică prezența și localizarea orificiilor lacrimale Pleoapele și conjunctiva sunt examinate cu deosebită atenție pentru leziuni focale, prezența corpurilor străine, semne de inflamație; trebuie remarcată pierderea și direcția greșită a genelor Dacă este necesar, pleoapele pot fi turnate astfel: ) cereți pacientului să privească în jos; ) prindeți genele pleoapei superioare între degetul mare și arătător de la o mână; ) puneți o sondă, un aspirator cu vârful învelit în bumbac, sau degetul mare al celeilalte mâini pe marginea superioară a plăcii cartilaginoase; ) trageți pleoapa în jos și în afară, întoarceți-o pe sondă, folosind instrumentul ca centru al balamalei Corpurile străine cad de obicei în adâncitura de deasupra marginii pleoapei și se găsesc numai atunci când pleoapa este complet răsturnată După aceea, ar trebui să examinați segmentul anterior al r Iaza cu iluminare focală laterală la Aceasta evaluează strălucirea și transparența corneei, profunzimea și transparența camerei anterioare și proprietățile irisului Transmiterea (diafanoscopia) segmentului anterior ajută la depistarea opacităților, atrofiei sau hipopigmentării irisului; aceste din urmă semne trebuie verificate dacă se suspectează albinism ocular Dacă este necesar, se poate folosi colorant cu fluoresceină, care ajută la detectarea abraziunii, ulcerațiilor și a corpurilor străine Biomicroscopia (examinare cu o lampă cu fantă) Această metodă face posibilă obținerea unei imagini cu o mărire mare a diferitelor structuri ale ochiului și o secțiune optică a mediilor ochiului - corneea, umoarea apoasă, cristalinul și corpul vitros În acest caz, este posibil să se identifice și să se localizeze daune prin adâncimea lor în ochi; rezoluția este suficient de mare pentru a detecta celulele inflamatorii individuale în mediul apos și în corpul vitros Folosind lentile și prisme speciale, puteți determina unghiul camerei anterioare, folosind o lampă cu fantă, puteți examina și zonele fundului de ochi Biomicroscopia este adesea critică pentru examinarea leziunilor și detectarea iritei; această metodă este utilizată eficient în diagnosticul multor boli metabolice în copilărie Examinarea fundului de ochi (oftalmoscopie) Această procedură este cel mai bine efectuată cu o pupila dilatată, dacă nu există contraindicații neurologice și de altă natură Ca agent midriatic cu acțiune scurtă, se recomandă utilizarea unei soluții de , - % de tropicamidă (midriaccl) și a unei soluții de , % de fenilefrină (neo-sinefrină) Ele sunt sigure pentru majoritatea copiilor, dar posibilul lor efect sistemic advers ar trebui recunoscut La copiii foarte mici, aceste medicamente sunt utilizate într-o diluție mai mare Examinarea se efectuează secvenţial în patru cadrane pentru fiecare grup mare de vase, în direcţia de la punctele principale ale posterioară a ochiului, capul nervului optic şi macula (pata) până la periferie Când copilul ridică privirea, jos, dreapta, stânga, puteți vedea cea mai mare parte a fundului ochilor Cu ajutorul unui oftalmoscop direct sau manual, chiar și cu o examinare atentă, este posibil să se vadă o parte limitată a fundului de ochi Pentru studiul zonelor periferice îndepărtate, este necesar Glorie Anom ii de refractie si acomodare (Folosiți un oftalmoscop invers cu pupila complet dilatată Refracţie Este determinată starea de refracție a ochilor? grad de miopie, hipermetropie sau astigmatism Retinoscopia vă permite să determinați în mod obiectiv gradul de corecție necesară și poate fi utilizată la orice vârstă; la copiii mici, retinoscopia este cea mai eficientă în combinație cu plămânii ciclon Metoda subiectivă de corectare a refracției este aceea că pacientul este întrebat ce putere și cu ce axă preferă lentilele corectoare; această tehnică poate fi folosită la mulți copii de vârstă școlară Refracția și determinarea acuității vizuale cu lentile corective adecvate pot determina prezența sau absența unui defect vizual sau a ambliopiei Cu ajutorul camerelor fotoscreening, asistentele pot detecta erori de refracție anormale la copiii care nu sunt încă capabili să vorbească Precizia și utilitatea practică a acestor (dispozitive) nu sunt complet clare Tonometrie Această metodă măsoară IOP folosind un dispozitiv portabil autonom sau un aplanometru folosind o lampă cu fantă Metodele alternative sunt tonometria pneumatică și electronică Pentru a măsura cu precizie IOP la un copil care nu poate comunica cu un medic, trebuie să recurgeți la sedative sau la anestezie generală Presiunea aproximativă poate fi estimată prin palparea globului ocular cu degetele arătător, așezându-le unul lângă altul pe pleoapa superioară deasupra plăcii cartilaginoase LITERATURĂ Comitetul pentru modele de practică preferată a Academiei Americane de Oftalmologie Panel de ()olitalmologie Pediatrie Evaluări oculare pediatrice: modelul de practică preferat, Abstracts of Clinical Care Guidelines, aprilie Academia Americană de Oftalmologie: model de practică preferat Evaluare oculară pediatrică cuprinzătoare San Francisco, Academia de Oftalmologie Amincan, Academia Americană de Pediatrie, Comitetul pentru Practică L și Ambulatoriu Median, Secțiunea de Oftalmologie Examinarea ochilor și screeningul vederii la copii, copii-Irei și adulți tineri Pediatrie ; : * "ton A Screting copiii preșcolari pentru a detecta tulburările vizuale și oculare Arch Ophthalmol ; : Isenberg SJ Aplicarea tehnică a examenului pupilar la nou-născuți J Pediatr ; ' Reinecke RD Depistarea copiilor de ani pentru probleme vizuale Jucăm de jocuri sau rămânem în urmă? Arch Ophthalmol , - Screeningul vizual Simons K Preșcolar: Raționale, metodologie și rezultat Surv Ophthalmol : Teller D Y McDonald MA, Preston K I et al Evaluarea acuității vizuale la sugari și copii Procedura cardului de acuitate Dev Med Child Neurol ; : Tong PY, Enke-Miyazaki E, Bassm RE și colab Screening pentru ambliopie la copiii preverbali cu fotografii de screening Oftalmologie ; : - Capitolul Anomalii de refractie si acomodare Emmetropia este o afecțiune în care fasciculele paralele de lumină sunt focalizate pe retină atunci când suprafața netedă este în repaus (nu acomodată) Această stare optică ideală este cea mai comună, dar este adesea menționată și contrariul, ametropia Există trei tipuri principale de ametropie: hipermetropie (hipermetropie), miopie (miopie) și astigmatism Majoritatea bebelușilor sunt hipermetropi din punct de vedere fiziologic la naștere, dar un număr semnificativ de bebeluși, în special bebelușii prematuri, sunt miopi, adesea cu un anumit grad de astigmatism În procesul de creștere, refracția tinde să se schimbe și trebuie evaluată periodic Refracția poate fi măsurată obiectiv și subiectiv Metoda obiectivă constă în focalizarea fasciculului de lumină care iese din retinoscop pe retina ochiului prin lentile de diferite puteri plasate în fața ochiului Este o metodă precisă și poate fi folosită la orice vârstă deoarece nu necesită un răspuns din partea pacientului La sugari și copii, acest test este cel mai eficient după instilarea de picături pentru ochi care provoacă midriază (pupila dilatată) și cicloplegie (relaxarea acomodarii); În acest scop se folosesc cel mai des tropicamida (midriacil), ciclopentolatul (ciclogil), homatropina bromhidric și sulfatul de atropină Metoda subiectivă constă în plasarea lentilelor de diferite puteri în fața ochiului pacientului și pacientul însuși determină cu Partea XXXII boli ale ochilor cu care obiectiv obține cea mai clară imagine a literelor din tabel Această metodă depinde de capacitatea pacientului de a distinge literele și de a comunica cu medicul, dar poate fi folosită și pentru a determina corecția optimă de refracție la copiii a căror dezvoltare le permite să folosească această metodă Hipermetropie (hipermetropie) Dacă razele paralele sunt focalizate în spatele retinei când ochiul este în repaus (ochiul neacomodat), aceasta indică hipermetropie sau hipermetropie Această afecțiune se poate datora dimensiunii prea scurte a ochiului anteroposterior, puterii de refracție scăzute a cristalinului sau a corneei sau deplasării posterioare a lentilelor Cu hipermetropie, scopul acomodarii este de a focaliza obiectele atat atunci cand privesc de la distanta cat si din apropiere Dacă efortul de acomodare nu este prea mare, atunci copilul are vedere clară și îi este convenabil să lucreze atât la distanță îndepărtată, cât și la distanță apropiată Cu un grad ridicat de hipermetropie, este necesar un efort acomodativ mai puternic, vederea poate fi neclară, ca urmare, copilul se plânge de oboseală, dureri de cap sau oboseală Manifestările obișnuite sunt mijirea ochilor, frecarea ochilor și lipsa de interes pentru lectură Daca disconfortul cauzat este suficient de mare, copilul nu incearca sa vada clar si poate dezvolta ambliopie bilaterala (amliopie ametropica) Aceasta poate fi asociată cu esotropia (strabismul convergent) (strabismul convergent, esotropia acomodativă sunt discutate în capitolul ) Conform indicațiilor, lentilele convexe (ochelari sau lentile de contact) sunt prescrise pentru a oferi o vedere clară și confort Copiii, chiar și cu un grad ridicat de hipermetropie, dar vedere bună, poartă de bunăvoie ochelari, deoarece creează confort și lipsiți de acomodarea excesivă necesară vederii normale Copiilor cu un grad ridicat de hipermetropie care nu vorbesc li se prescriu și ochelari pentru a preveni dezvoltarea esotropiei sau ambliopiei Copiii cu hipermetropie normală, în majoritatea cazurilor, nu au nevoie de corecție Miopie (miopie) În cazul miopiei, punctul de focalizare al razelor paralele de lumină este situat în fața retinei din cauza diametrului prea mare anteroposterior al ochiului, prea mare puterea de refracție suculentă a corneei sau cristalinului sau deplasarea anterioară a lentilelor Cel mai important simptom este vederea încețoșată a obiectelor îndepărtate Cel mai îndepărtat punct al vederii clare se mută înapoi la gradul de miopie - pe măsură ce miopia crește, cel mai îndepărtat punct al vederii clare se deplasează mai aproape de ochi De exemplu, cu miopie de dioptrie, punctul de focalizare clar este la o distanță de m de ochi; cu miopie de dioptrii, cel mai indepartat punct vizibil este la numai */ m de ochi Astfel, copiii miopi au tendinta de a aduce obiecte si o carte aproape de ochi, incearca sa stea mai aproape de tabla si nu sunt interesati de activitati asociate cu vizualizarea obiectelor îndepărtate De multe ori se încruntă și își mijesc ochii deoarece acuitatea vizuală crește pe măsură ce distanța dintre pleoape scade: un efect similar cu cel obținut prin închiderea sau întunecarea diafragmei unei camere Miopia este rară la sugari și copiii preșcolari Este mai frecventă la prematuri și la cei cu antecedente de retinopatie a prematurității Există, de asemenea, o tendință ereditară la miopie, copiii părinților miopi ar trebui examinați la o vârstă fragedă Frecvența miopiei crește în timpul anilor de școală, în special în preadolescență și adolescență Gradul de miopie crește, de asemenea, în timpul creșterii Lentilele concave (ochelari sau lentile de contact) de putere adecvată oferă o vedere clară și confort De obicei, lentilele trebuie schimbate periodic, uneori la fiecare - ani, alteori la câteva luni Unii medici consideră că acomodarea excesivă atunci când se lucrează la distanță apropiată duce la progresia miopiei Pe această bază, unii practicieni sunt susținători ai midriaticii, a lentilelor bifocale, a corectării incomplete deliberate a erorilor refractare a miopiei sau a îndepărtării obligatorii a ochelarilor atunci când lucrează aproape, considerând că aceste măsuri încetinesc progresia miopiei Valoarea acestor metode nu a fost încă dovedită științific În cele mai multe cazuri, miopia nu este rezultatul unei modificări patologice la nivelul ochiului și este de obicei numită miopie simplă sau fiziologică Unii copii pot avea miopie patologică, o afecțiune rară cauzată de Capitolul lungime patologic anormală a axei ochiului; această afecțiune este de obicei asociată cu subțierea sclerei, coroidei și retinei și adesea cu un anumit grad de deficiență vizuală necorectată Pe măsură ce retina devine mai subțire, se poate sparge, ceea ce poate duce ulterior la detașarea ei Miopia se poate dezvolta și ca urmare a altor anomalii oculare, cum ar fi keratoconus, deplasarea cristalinului, orbirea nocturnă staționară ereditară și glaucomul și poate fi principala caracteristică a sindromului Stickler Astigmatism Astigmatism - putere de refracție diferită pe diferite meridiane ale ochiului, în majoritatea cazurilor din cauza inegală [razei de curbură a corneei; în unele cazuri, astigmatismul este rezultatul unei modificări a cristalinului Astigmatismul ușor este destul de frecvent și poate fi asimptomatic Cu un grad mai mare de G, poate exista deficiență de vedere Pentru a vedea mai bine, o persoană cu astigmatism folosește acomodarea, încruntarea sau strâmbătura, I pentru a obține efectul de gaură Simptomele includ oboseală, dureri de cap, oboseală În copilărie, această tulburare se manifestă prin frecarea ochilor, indiferența față de școală și aducerea unei cărți aproape de ochi în timpul citirii Pentru corecția optică se folosesc de obicei lentile cilindrice sau sferice Sunt necesari ochelari permanenti sau temporari, in functie de gradul de astigmatism sau de severitatea simptomelor asociate În unele cazuri se folosesc lentile de contact Sugarii și copiii cu eterogenitate corneeană din cauza traumatismelor, hemangiomului pleoapei sau hemangiomului periorbital și ptozei prezintă un risc ridicat de astigmatism și ambliopie asociată ► Anizotropie Aceasta este o tulburare în care refracția unui ochi diferă semnificativ de cea a celuilalt Fără corecție, un ochi poate fi în mod constant defocalizat, ceea ce duce la dezvoltarea ambliopiei Detectarea și corectarea precoce sunt condiții necesare pentru vederea normală la ambii ochi Cazare În timpul acomodării, mușchiul ciliar se contractă, fibrele de susținere ale cristalinului se relaxează, iar cristalinul devine mai convex pentru a focaliza razele de lumină pe retină Amplitudinea acomodării este cea mai mare în copilărie și scade treptat odată cu vârsta Declin fiziologic capacitatea de acomodare cu vârsta se numește prezbiopie (hipermetropie senilă) Încălcarea acomodarii la copii este relativ rară Uneori, tinerii au prezbiopie precoce Cea mai frecventă cauză a paraliziei de acomodare (cicloplegie) la copii este utilizarea locală sau sistemică intenționată sau accidentală a agenților midriatici, inclusiv a tuturor agenților colinergici și a otrăvurilor, precum și a plantelor și substanțelor vegetale care provoacă acest efect Cauzele neurogenice ale paraliziei de acomodare includ afectarea nervului oculomotor (III nervul cranian) în orice moment Diagnosticul diferențial se realizează cu tumori, tulburări degenerative, leziuni vasculare, traumatisme și boli infecțioase Acomodarea poate fi perturbată în boli sistemice precum botulismul, difteria, boala Wilson, diabetul zaharat, sifilisul Pupila tonică a lui Edie poate duce și la deficite de acomodare după anumite boli virale (vezi cap ) Uneori, imposibilitatea acomodării se datorează unui defect ereditar al mușchiului ciliar Un defect imaginar de acomodare poate fi psihogen; copilul preface adesea o incapacitate de a citi, deși acuitatea vizuală și capacitatea de concentrare se pot dovedi a fi normale LITERATURĂ Brodstein RS, Brodstein DE E , Olson RJ et al Tratamentul miopiei cu atropină și bifocale: un studiu prospectiv pe termen lung Oftalmologie ; : Cwtip B J Etiologia miopiei În: The Myopias Basic Science and Clinical Management / În J Curtin (ed ) - Philadelphia: Harper & Row, - P - Fulton A B Dobson V , Salem D et al Refracții cicloplegice la sugari și copii mici Am J Ophthrlmol ; : Gordon RA, Donzis PB Dezvoltarea refractivă a ochiului uman Arch Ophthalmol ; : Gordor RA, Donzis PB Miopia asociată cu retinopatia prematurității Oftalmologie ; : Mantyjarvi MI Modificări ale refracției la școlari Arch Ophthalmol ; : Schoenleber DB, Crouch E R Am-bliopia hipermetropică bilaterală J Pediatr Ophthalmol Strabismus , : SlataperF J Age norms of refraction and ViSion Arch Ophthalmol : : Spencer J B „Mets L / B Anomalii de refracție m copilărie Ophthalmol Clin North Am ; : Partea XXXII boli ale ochilor Capitolul deficiență vizuală Ambliopia Ambliopia este o scădere unilaterală sau bilaterală a acuității vizuale la copiii cu vedere instabilă și absența unei imagini clare pe retină O imagine neclară pe retină poate fi secundară deviației oculare (amliopie disbinoculară), necesității de corecție inegală a ambilor ochi (amliopie anizometropică), unei erori de refracție ridicate la ambii ochi (amliopie ametropică) sau tulburării mediilor oculare de-a lungul lungimea axei vizuale (ambliopie de privare) În condiții normale, acuitatea vizuală crește rapid în timpul sugarului și al copilăriei timpurii Orice lucru care interferează cu formarea unei imagini clare pe retină în acest stadiu incipient de dezvoltare poate provoca ambliopie Ambliopia poate fi doar într-o perioadă critică de dezvoltare, în timp ce cortexul vizual nu s-a format încă (în primul deceniu de viață) Cu cât copilul este mai mic, cu atât este mai vulnerabil la ambliopie Diagnosticul de ambliopie este confirmat atunci când un examen oftalmic complet relevă o acuitate vizuală redusă care nu poate fi explicată printr-o anomalie organică Dacă diagnosticul de ambliopie la un copil cu vedere slabă nu este confirmat de un examen oftalmologic și de anamneză, trebuie excluse alte cauze ale deficienței vizuale (neurologice, psihologice) Ambliopia este de obicei asimptomatică și este descoperită doar la screening Screening-ul este mai ușor la copiii mai mari Cu toate acestea, deoarece ambliopia este mai puțin probabilă la copiii mai mari, este, de asemenea, mai rezistentă la tratament la această vârstă Ambliopia regresează mai repede la copiii mai mici care au un sistem vizual mai puțin matur, deși screening-ul este dificil Detectarea precoce și intervenția promptă sunt cheia pentru tratamentul cu succes al ambliopiei Tratamentul în primele etape este de a elimina opacitatea mediilor oculare sau de a selecta ochelari corespunzători, dacă este necesar, astfel încât pe retina fiecărui ochi să se formeze o imagine clară După aceea, ochiul sănătos este închis (terapie de ocluzie) sau „aburit” cu ochelari sau picături (terapie de penalizare) pentru a stimula dezvoltarea normală a vederii la ochiul afectat In multe cazuri, rezultatul optim se obtine cu ocluzia completa si permanenta a ochiului cu Adhesive Patch® pe toata perioada de veghe; în unele cazuri, ocluzia parțială este suficientă Ocluzii plasați pe ochelari vă permit să „peepiți”, iar ocluziile din material textil sau plastic sunt îndepărtate prea ușor de un copil În unele cazuri, se folosesc lentile de contact opace sau lentile de mare putere care încețoșează vederea în ochiul mai bun Majoritatea copiilor și familiile lor tolerează bine terapia ocluzivă În unele cazuri, copilul rezistă la un astfel de tratament din cauza severității defectului vizual sau din motive estetice asociate cu purtarea unui plasture, sau din cauza disconfortului psihologic Trebuie să înțelegeți bine scopul tratamentului și să îl monitorizați cu atenție Monitorizarea atentă a tratamentului ambliopiei este esențială, în special la pacienții foarte tineri, pentru a preveni ambliopia de privare la ochiul sănătos Multe familii au nevoie de sprijin pe parcursul tratamentului Diplopie Diplopia, sau vederea dublă, este cel mai adesea rezultatul nealinierii axelor vizuale, de exemplu, prin deplasarea sau devierea ochiului Apare de obicei cu heteroforie, heterotropie cu debut recent (în special din cauza paraliziei nervoase dobândite) și proptoză Cu ocluzia unui ochi, diplopia scade; copiii cu această tulburare de obicei își mijesc ochii, acoperă un ochi cu mâna sau adoptă o poziție forțată a capului (întoarcerea sau înclinarea) pentru a atenua această senzație neplăcută Un astfel de comportament al copiilor, în special al celor care încă nu vorbesc, este un semn important de diplopie Debutul diplopiei la un copil de orice vârstă necesită o examinare imediată; poate semnala o problemă gravă, cum ar fi creșterea ICP, o tumoare pe creier, o masă orbitală mărită sau paralizia bulbo-spinală Diplopia monoculară este rezultatul deplasării cristalinului, cataractei sau a unui defect în mediul ochiului sau al maculei Suprimare (suprimare) Cu strabism di' plopia apare deoarece imaginea unuia Capitolul l din același obiect cade pe două zone diferite ale retinei La un copil cu vedere instabilă, vederea dublă este eliminată prin procese care pot apărea în cortexul cerebral Un astfel de proces activ se numește supresie și se observă numai la copii Deși elimină simptomul enervant al vederii duble, indică o potențială conștientizare a celei de-a doua imagini, ceea ce face ca axele oculare să fie ținute corect Odată ce supresia se dezvoltă, strabismul intermitent poate deveni permanent sau strabismul poate recidiva chiar și după un tratament cu succes în copilărie la Amauroză Amauroza este o pierdere parțială sau completă a vederii; acest termen este de obicei aplicat cazurilor de afectare profundă a vederii, orbire sau stări apropiate de orbire Dacă amauroza este prezentă încă de la naștere, diagnosticul diferențial include o malformație, o consecință a infecției gestaționale sau perinatale, anoxie sau hipoxie, traumatism perinatal sau o boală determinată genetic care poate afecta atât ochiul în sine, cât și căile vizuale (Tabelul ) În unele cazuri, cauza amaurozei este ușor de identificat prin examen oftalmologic obiectiv: microftalmie, opacitate corneenă, cataractă densă, cicatrici corioretinale, defecte maculare, displazie retiniană și hipoplazie severă a nervului optic Ocazional, boala retiniană internă poate să nu fie detectată la examenul oftalmologic inițial; Amauroza retiniană congenitală a lui Leber este un exemplu Odată cu acesta, fundul de ochi arată normal sau aproape normal pentru un timp, până când apar semne de degenerare a retinei detectabile oftalmologic (depunere de pigment, îngustarea arteriolelor, paloarea capului nervului optic) În astfel de cazuri, electroretinografia este importantă, deoarece în ele răspunsul electroretinografic este semnificativ redus sau complet absent Adesea, în cazul amaurozei, defectul nu este în ochi sau nervul optic, ci în creier și sunt necesare metode de neurologie și neuroradiologie, inclusiv CT sau RMN d Amauroza la un copil cu vedere inițial prezentă poate fi cauzată de diverse cauze (vezi Tabelul ) În absența unei boli evidente de ochi (de exemplu, cataractă, corioretinită, retinoblastom, degenerare pigmentară) retina) pot fi multe tulburări neurologice și sistemice care afectează căile vizuale Amauroza cu debut rapid poate rezulta din encefalopatie (hipertensiune), infecție sau parainfecție, vasculită, migrenă, leucemie, expunere la toxine sau traumatisme, precum și demielinizare acută care implică nervii optici, chiasma sau creierul, creșterea ICP, hidrocefalie rapid progresivă sau disfuncție a șuntului O pierdere progresivă a vederii mai lent indică o tumoare (gliom de nervul optic și chiasm și craniofaringiom) sau o boală neurodegenerativă Manifestările clinice ale deficienței vizuale variază în funcție de vârsta și capacitățile copilului, de modul în care începe boala și de amploarea și severitatea deficienței Primele semne de amauroză pot fi nistagmus sau strabism, în timp ce defectul vizual în sine rămâne neobservat de ceva timp Primele manifestări la copiii foarte mici sunt nesiguranța, stângăcia și schimbările comportamentale La copiii mai mari, performanța școlară scade și apare indiferența față de învățare Copiii de vârstă școlară încearcă adesea să-și ascundă defectul și, cu progresia foarte lentă a bolii, este posibil să nu înțeleagă gravitatea problemei; unii copii, simțind modificări ale vederii, o raportează rapid Orice semn de pierdere a vederii necesită un examen oftalmologic imediat și amănunțit, un examen fizic cuprinzător, inclusiv examen neurologic, teste electrofiziologice, proceduri neuroentgenoscopice și, uneori, un studiu al aspectului genetic și al metabolismului, ținând cont de condițiile speciale de educație, sociale și emoționale sfere Orbirea nocturnă Orbirea nocturnă este deteriorarea vederii în condiții de lumină scăzută Este asociat în principal cu disfuncția tijelor, în special cu adaptarea la întuneric și cu pragul de percepție Orbirea nocturnă congenitală staționară poate fi moștenită într-un mod autosomal dominant, autosomal recesiv sau legat de X Poate fi asociat cu miopie, nistagmus și anomalii ale discului optic Orbirea nocturnă progresivă indică de obicei retinia primară sau secundară Partea XXXII boli ale ochilor Tabelul Etiologia amaurozei copilăriei (orbire) tulburări congenitale Hipoplazia sau aplazia nervului optic Colobomul nervului optic hidrocefalie congenitală Hidroanencefalie porencefalie microencefalie Hernie cerebrală (encefalocel), în special a regiunii occipitale Sindromul „strălucire de dimineață” Aniridia Microftalmia camerei anterioare Sindromul Peters Film pupilar persistent Glaucom Cataractă Vitreul primar hiperplazic persistent Facomatoza Bourneville-Boala Pringle, scleroza tuberoasă a creierului Neurofibromatoza (asociată în special cu gliomul nervului optic) Sindromul Sturge-Weber-Crabbe Angiomatoza retinei și cerebelului (boala Hippel-Lindau) Tumori Retinoblastom Gliom al nervului optic Meningiom periorbital Craniofaringiom Gliom al creierului Tumori ale regiunilor posterioare ale creierului și tumori intraventriculare complicate de hidrocefalie Falsă tumoare pe creier Boli neurodegenerative Boli de depozitare a creierului Gangliozidoza, in special boala Tay-Sachs (idiotia amaurotica timpurie a copilariei), varianta Sendhoff, gangliozidoza generalizata Alte lipidoze și idioția juvenilă amaurotică, în special idioția familială amaurotică târzie, cum ar fi boala Jansky-Bilshovsky și Batten-Mayo-Spielmeyer-Vogt Mucopolizaharidoza, în special sindroamele Hurler și Hunter Leucodistrofie (diselinizare), în special leucodistrofie metacromatică și boala Canavan Scleroza demielinizantă (boli mielinoclastice), în special boala Schilder și mielita neurooptică Tipuri speciale: boala Dawson, boala Lee, sindromul Bassen-Kornzweig (abetalipoproteinemie), boala > Ref soma Degenerescenta retiniana: degenerescenta pigmentara a retinei si variantele acesteia, si tipul congenital Leber Atrofii ale nervului optic: ereditare cu transmitere autosomal recesivă, copilărie și ereditară cu transmitere W în mod autosomal dominant, boala Leber și atrofie asociată cu ataxie ereditară - tipuri Beer, Marie și Sanger-Brown procese infecțioase Encefalita, în special în sindroamele infecțioase perinatale cauzate de Toxoplasma gândii, CMV, virusul rubeolei, Treponema pallidum, HSV Meningita, arahnoidita Corioretinită Endoftalmita Keratită Boli hematologice Leucemie cu afectare a SNC Boli vasculare Boli difuze ale țesutului conjunctiv Malformație arteriovenoasă - hemoragie intracerebrală, subarahnoidiană Ocluzia centrală a retinei rănire Contuzie sau ruptură a nervului optic, chiasme, glob ocular, cornee Vânătăi sau leziuni ale creierului Hemoragie intracerebrală, subarahnoidiană sau subdurală Medicamente și otrăvuri Chinină Etambutol metanol Multe altele Alte motive Retinopatia nou-născutului (fibroplazie retrolentală) Sclerocornea tulburări de conversie Nevrita optică Osteopetroza Kliegman R Practicai Strategies in Pediatric Diagnosis and The container — Philadelphia WB Saunders, ; cu modificari trofeu Di:C nou, coroidian sau vitreoretinian (vezi capitolul ); este posibil pe baza deficitului de vitamina A sau a utilizării medicamentelor retinotoxice, cum ar fi chinidina [Capitolul i Tulburări psihogenice Problemele de vedere de origine ihogenă sunt frecvente în rândul copiilor de vârstă școlară Există atât tulburări de conversie, cât și pretenție deliberată Este obișnuit să se înregistreze o acuitate vizuală redusă la unul sau ambii ochi Răspândirea și îngustarea câmpului vizual, uneori - diplopie sau poliopie (vezi cap și ) Caracteristicile diagnostice importante sunt emoțiile nepotrivite, grimase excesive, acțiunile inconsistente și sugestibilitatea Tulburările vizuale organice pot fi diferențiate de cele funcționale printr-un examen oftalmic atent Copiii cu tulburări psihogene răspund bine la încurajări și sugestii pozitive Uneori este necesar un consult psihiatric În orice caz, abordarea este de a sprijini, nu de a pedepsi copilul Dislexie Dislexia este incapacitatea de a dezvolta capacitatea de a citi la nivel de aruncare cu o inteligență altfel normală Termenii dizabilitate de citire și dislexie sunt adesea folosiți în mod interschimbabil Majoritatea persoanelor care nu citesc au abilități slabe de scris Dislexia este o tulburare primară de citire și trebuie să fie distinsă de dificultățile secundare din cauza retardului mintal, lipsei de educație, deficiențelor fizice și bolilor organice Deoarece nu există un test standard pentru dislexie, diagnosticul se face de obicei prin compararea capacității de citire cu inteligența și cu un normal perceput Dislexia este asociată cu vorbirea și nu este asociată cu defecte ale ochilor sau vederii, nici cu defecte ale mișcării globului ocular sau binocularității În timp ce o examinare oftalmică a copiilor cu dificultăți de citire este recomandată pentru a diagnostica și corecta orice probleme vizuale asociate, cum ar fi erorile de refracție, ambliopia sau strabismul, cursul ochilor în sine nu corectează dislexia de dezvoltare (vezi ) LITERATURĂ ^Perican Acadi mu de Oftalmologie Declarație de politică: dizabilități de învățare, dislexie și vedere San Francisco, Academia Americană de Oftalmologie, Barnei A B „Manșon JI, Wilmer E Orbire cerebrală acută în copilărie Au fost studiate șase cazuri clinic și electrofiziologic Neurologie , - Ambliopia Brooks SE Ophthalmol Clin North Am ; : Catalano RA, Simon J W , Krohel GB și colab Pierderea vizuală funcțională la copii Oftalmologie ; : FlynnJ T Ambliopia revăzută J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Francois J Diagnosticul orbirii la sugar Arm Onhthalmol ; : Hittner HM, Borda RP,Justice J Jr Orbire nocturnă staționară congențială recesivă legată de X, miopie și boli cu căpușe J Pediatr Ophthalmol ; : Jastrzebski GR, Hoyt CS, Marg E Ambliopia de privare de stimul la copii: Sensibilitate, plasticitate și elasticitate (SPE) Arch Ophthalmol ; : Kushner B J Ambliopia funcțională asociată cu leziuni organice oculare Am J Ophthalmol ; : Meilor DH, Fields AR Dezvoltarea vizuală disociată: Studii de electrodiagnostic la sugarii „încetini la vedere” Dev Med Child Neurol ; : Olitsky SE, Nelson L B Tulburări de lectură la copii Oohthalmol Clin North Am ; : Stager DR Ambliopia și medicul pediatru Pediatric Ann ; : Tong PY, Enke-Miyazaki E , Bassin RE și colab Screening pentru ambliopie la copiii preverbali cu fotografii de filmare Oftalmologie ; : Limbă AC Examinarea vederii scăzute la copiii cu deficiențe de vedere J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Vellutiro F Dislexia Set Am ; : Von Noorden GK Ambliopia: O abordare multidisciplinară Invest Ophthalmol Vis Sci : : Wiesel TN, Hubel DH Efectele deprivării vizuale asupra morfologiei și fiziologiei celulelor din corpul geniculat lateral al pisicii J Neurophysiol ; : Capitolul Anomalii ale pupilei și irisului Aniridia Termenul „aniridie” în acest caz nu este în întregime corect, deoarece țesutul irisului este de obicei conservat, deși hipoplazic (Fig ) În / din cazuri, boala se transmite în mod dominant cu un grad ridicat de penetrare Cazurile rămase (*/ ) sunt sporadice și sunt considerate rezultatul unor noi mutații % Partea XXXII Boli ■ Orez , Aniridia Țesutul minim de iris (Nelson L B , Spaeth C L, Nowinski T S și colab Aniridia: A review Surv Ophthalmol ; : ) pacientii aniridia bilateral indiferent de tipul de mostenire; frecvența este : Aniridia este o boală a întregului ochi, nu doar un defect izolat al irisului Există de obicei hipoplazie maculară și nervului optic, care duce la scăderea vederii și la nistagmus senzorial Majoritatea pacienților au o acuitate vizuală de / , deși uneori vederea este mai bună Aniridia este de obicei asociată cu alte defecte oculare care pot implica cristalinul și corneea Corneea este redusă în dimensiune, în stratul de suprafață al zonelor sale periferice, este uneori posibil un infiltrat celular (pannus) sub forma unei opacități gri Anomaliile cristalinului includ cataracta, dislocarea parțială sau completă a cristalinului % dintre pacienții cu aniridie dezvoltă glaucom Tumora Wilms se dezvoltă la % dintre pacienții cu aniridie sporadică (vezi pct ) De interes deosebit este combinația de aniridie, anomalii ale sistemului genito-urinar, retard mintal și diviziunea parțială a brațului scurt al cromozomului La acești pacienți, cel mai des se dezvoltă tumora Wilms Se crede că este expusă riscului numai la pacienții cu aniridie sporadică, deși apare și în aniridia familială Tumoarea Wilms apare de obicei la vârsta de ani, așa că copiii expuși riscului ar trebui să fie screening cu ultrasunete a rinichilor la - luni până la aproximativ ani Gena aniridiei este localizată în regiunea Iris și poate fi implicată în organizarea interacțiunii dintre adâncirea discului optic, ectodermul superficial și celulele crestei neurale în stadiul inițial de formare a arcului α și a altor structuri a ochiului Iris colobom Acest por:: dezvoltare se poate manifesta ca un defect în segmentul irisului, o gaură în el sau o crestătură la marginea pupilei Colobomul simplu este adesea moștenit în mod autosomal dominant și poate fi izolat sau asociat cu alte anomalii Un colobom se formează în cazul fuziunii incomplete a fisurii germinale Datorită locației anatomice a fisurii germinale, colobomul este întotdeauna situat în partea inferioară a irisului, dându-i aspectul unei găuri de cheie Un colobom de iris poate fi singura parte vizibilă extern a unei rupturi mari de gol germinal care implică fundul de ochi și nervul optic atunci când vederea este grav afectată Prin urmare, toți copiii cu colobom de iris au nevoie de un examen oftalmologic complet Microcoria Principala manifestare a microcoriei (mioză congenitală) este o pupila mică care nu răspunde la lumină și acomodare și se dilată puțin, dacă chiar deloc, ca răspuns la medicamente Microcoria poate fi unilaterală sau bilaterală În microcoria bilaterală, gradul de mioză poate varia la fiecare ochi În altă ordine de idei, ochiul poate fi normal, cu anomalii ocazionale ale segmentului anterior Microcoria ereditară se transmite în mod autosomal dominant, deși sunt cunoscute și cazuri sporadice midriaza congenitala Zestre Nar? când mocnesc, pupilele par a fi dilatate, se strâng ușor la lumină sau aproape și răspund minim la agenții mistici In alta privinta, irisul este normal, copiii sunt practic sanatosi Midriaza poate rezulta din traume, utilizarea midriaticelor farmacologice sau o tulburare neurologică Adesea, în midriaza congenitală, anomaliile se găsesc în structurile neutre ale irisului, care este considerată o formă de aniridie Discoria si corectopia Discoria este o pupila anormal de mică, în timp ce corectopia este o pupila anormală Capitolul pozitia pupilei Ele pot fi independente sau combinate între ele, pot fi congenitale sau dobândite L corectopia congenitală este de obicei bilaterală și simetrică și rareori o anomalie izolată; este de obicei însoțită de o deplasare a cristalinului și a pupilei (ectopis lentis et pupillae), în timp ce cristalinul și pupilei sunt de obicei deplasate în direcții opuse Ectopia cristalinului și a pupilei este moștenită într-o manieră autosomal recesivă, adesea observată la rudele de sânge Anomaliile dobândite în forma și confuzia pupilei sunt rezultatul unui traumatism sau al inflamației intraoculare Când irisul prolapsează după o leziune perforantă a ochiului, pupila se ascuți în direcția perforației Inflamația în segmentul anterior prezintă de obicei sinechie posterioară (fuziunea irisului cu cristalinul) și anizocorie Acesta este un diametru inegal al pupilei Diferența se poate datora unor tulburări locale sau neurologice Dacă neregularitatea pupilară este cea mai pronunțată în lumină puternică sau când se privește în apropiere, atunci acesta este de obicei un defect de constricție a pupilei și pupila [cu un diametru mai mare este anormală Dacă anizocoria este exacerbată de lumină slabă, atunci există un defect în dilatarea pupilară și pupila mai mică este anormală Cauzele neurologice ale anizocoriei (deteriorarea părții simpatice sau parasimpatice a sistemului nervos) ar trebui diferențiate de cele locale, de exemplu, cu sinechie (aderențe), defect congenital al irisului (colobom, aniridie), precum și cu un medicament farmacologic efect Anizocoria centrală simplă poate apărea la indivizi altfel sănătoși Dilatarea pupilei fixe Pupila nereactivă dilatată se diferențiază de oftalmoplegia internă cauzată de tulburări centrale sau periferice, pupila lui Hutchinson în hernia transtentorială, pupila tonică, blocajul farmacologic și iridoplegia secundară leziunii oculare > Cea mai frecventă cauză a pupilei dilatate non-faciale este instilarea accidentală sau intenționată a unui Fedstvo cicloplegic, în special atropină, etc Un Fedstvo central, cum ar fi un pinealom, poate provoca oftalmoplegie internă la copii Deoarece pe suprafaţa exterioară a nervului oculomotor Deoarece există fibre responsabile pentru constricția pupilei, compresia nervului de-a lungul cursului său intracranian poate provoca oftalmoplegie internă chiar înainte de apariția ptozei sau a deficienței de mobilitate a ochiului Deși migrena oftalmoplegică la copii este adesea cauza paraliziei nervului al treilea cranian cu afectarea pupilei, diagnosticul diferențial include anevrismul intracranian Pupila dilatată în hernia transtentorială din cauza presiunii intracraniene crescute apare de obicei pe o parte la un pacient cu semne evidente ale bolii Testul cu pilocarpină ajută la diferențierea iridoplegiei neurologice de blocarea farmacologică Cu iridoplegia neurologică, pupila dilatată se îngustează în câteva minute după instilarea a - picături de , - % pilocarpină; dacă pupila este dilatată sub acțiunea atropinei, atunci pilocarpina nu produce efect Deoarece pilocarpina este un medicament cu acțiune prelungită, acest test nu este recomandat pentru utilizare într-o situație acută în care este necesară monitorizarea atentă a pupilei Datorită reacției pupilare prietenoase la lumină, chiar și cu orbire completă, nu există dilatarea unilaterală a pupilei Pupila tonica Aceasta este de obicei o pupilă mare care reacționează slab la lumină (foarte lentă sau deloc reacție), răspunde slab și lent la acomodare cu redilatare lentă și tonică Proprietățile pupilei tonice pot fi explicate prin hipersensibilitatea colinergică a sfincterului după denervarea periferică (postganglionară) și reinervarea incompletă Semnul distinctiv al pupilei tonice este sensibilitatea acesteia la agenți colinergici cu concentrație scăzută Instilarea a , % Pitocarpină provoacă o constricție semnificativă a pupilei afectate și are un efect redus sau deloc asupra pupilei neafectate Încălcarea este de obicei unilaterală Pupila poate deveni tonica după o etapă acută de iridoplegie parțială sau completă, care poate fi rezultatul unui traumatism la nivelul ochiului sau orbitei sau poate fi asociată cu efecte toxice sau infecțioase În aceste condiții, apariția unei pupile tonice la copii este puțin probabilă Principala cauză a patologiei la copii sunt în principal infecțiile virale și leziunile Sunt posibile unele semne ale unei pupile tonice Partea XXXII boli ale ochilor la sugari și copii cu disfuncție autonomă familială (sindromul Riley-Day), deși semnificația acestor constatări este încă în dezbatere Cazuri ale acestei patologii au fost înregistrate la copii mici cu amiotrofie neuronală ereditară (boala Charcot-Marie-Tooth) Combinația unei pupile tonice cu reflexe tendinoase profunde reduse la femeile tinere se numește sindromul Adie Elevul lui Marcus Gunn Acest defect pupilar aferent relativ indică o afectare prechiasmatică asimetrică a conducerii aferente Cel mai bine se demonstrează în testul lămpii oscilante, care compară răspunsurile directe și consensuale ale ambilor ochi Pacientul își fixează privirea asupra unui obiect îndepărtat (pentru a controla acomodarea), iar un fascicul luminos focalizat este direcționat alternativ în fiecare dintre ochi Dacă calea aferentă este deteriorată, atunci răspunsul direct la lumină al ochiului afectat și răspunsul consensual al celuilalt ochi vor fi subnormale Când lampa se apropie de ochiul normal sau care văd mai bine, ambele pupile reacţionează (se contractă) în mod normal Când sursa de lumină se deplasează spre ochiul afectat, ambele pupile se dilată doar într-o oarecare măsură, reflectând un defect de conducere Este un test extrem de sensibil și util pentru diagnosticarea leziunilor nervului optic și retinei Dă un rezultat anormal numai dacă există o diferență relativă în proprietățile conductoare ale nervilor optici Prin urmare, pacienții cu afectare bilaterală a nervului optic simetric nu prezintă un defect pupilar aferent Acesta din urmă este posibil la unii copii cu ambliopie sindromul Horner Principalele semne de pareză ale nervului optic simpatic (sindromul Horner) sunt mioza homolaterală, ptoza ușoară și enoftalmia pronunțată cu o ușoară ridicare a pleoapei inferioare Pacienții au transpirație redusă pe față, amplitudine crescută de acomodare și IOP redusă periodic Dacă paralizia fibrelor optice simpatice apare înainte de ani, este posibilă heterocromia irisului cu hipopigmentarea acestuia pe partea afectată Paralizia nervului optic simpatic provoacă leziuni ale mesei creierului, trunchiului cerebral, măduvei spinării superioare, gâtului, mijlocului fosa craniană sau orbită O cauză comună este paralizia optică simpatică congenitală, ca parte a paraliziei plexului brahial Klumpke, deși simptomele vizuale, în special anizocoria, pot rămâne nerecunoscute timp de câțiva ani Sindromul Horner apare la unii copii după o intervenție chirurgicală la piept, de exemplu, pentru malformații cardiace congenitale Sindromul Horner congenital poate fi asociat cu o anomalie a coloanei vertebrale și cu un chist enterogen Sindromul Horner este posibil cu o tumoare în mediastin sau gât în special neuroblastom și chiar cu leziuni vasculare Uneori cauza nu poate fi stabilită sau poate fi familială Atunci când cauza sindromului Horner este neclară, sunt necesare radiografii toracice, CT, RMN al capului și gâtului și analizele de urină cu catecolamine de de ore În unele cazuri, vârsta copilului la care a apărut sindromul Horner poate fi determinată din fotografii vechi și înregistrări vechi Uneori, un test cu cocaină este utilizat pentru a diagnostica paralizia nervului optic simpatic - o pupila normală se dilată în - de minute după instilarea a - picături de i% cocaină, o pupila mistică cauzată de paralizia nervului optic simpatic se dilată slab sau nu se extinde deloc În unele cazuri există hipersensibilitate la denervare la fenilefrina diluată; - picături dintr-o soluție % dilată pupila afectată, dar nu normală Mai mult, instilarea de bromhidrat de hidroxiamfetamină % dilată pupila numai dacă neuronul simpatic postganglionar este intact Reacție paradoxală a pupilei Unii copii au o constricție paradoxală a pupilei în întuneric La început, când lumina este stinsă, pupila se îngustează rapid, după care se extinde încet din nou Reacția la stimularea prin lumină directă și la o privire atentă este normală Mecanismul este neclar, dar constricția pupilară paradoxală cu lumină redusă poate fi un semn de anomalie a retinei sau a nervului optic Acest fenomen este observat la copiii cu orbire nocturnă staționară congenitală, albinism, retinită pigmentară și boala Best, precum și la „Capitolul o derivație cu o anomalie, nevrită, atrofie a nervului optic și posibil ambliopie Membrana pupilara persistenta Involuția membranei pupilare și a părții anterioare a pungii vasculare a cristalinului se finalizează de obicei în luna a - de dezvoltare fetală Resturile membranei pupilare sunt adesea observate la nou-născuți, în special la cei prematuri Această membrană este fire fără pigment de vase goale care traversează pupila și pot fi lipite pe cristalin sau pe cornee Resturile membranei se atrofiază în timp și, de obicei, nu provoacă probleme Cu toate acestea, în unele cazuri, reziduurile din pupilă pot fi semnificative și pot interfera cu vederea Rareori elementele vasculare sunt acceptabile; la o ruptură a vaselor persistente este posibilă hifema Dacă membrana persistentă este suficient de aspră pentru a interfera cu vederea, poate fi necesară intervenția în primele luni de viață pentru a minimiza ambliopia Efectul poate fi obținut din midriatice și terapie ocluzivă, dar uneori este necesar să se recurgă la o intervenție chirurgicală pentru a forma o deschidere pupilară normală Heterocromie Heterochromia - o culoare diferită a irisului ochiului stâng și drept (heterochromia iridum) sau o diferență de culoare a diferitelor părți [ale irisului (heterochromia iridis) Heterocromia simplă poate fi moștenită în mod autosomal dominant Heterocromia congenitală poate fi, de asemenea, parte a sindromului Wardenburg cu un model autosomal dominant de moștenire (deplasarea laterală a canthusului interior și a deschiderilor lacrimale, tulburări de pigmentare - de obicei o șuviță centrală albă de păr și pete hipopigmentate pe piele, pierderea auzului) Irisul poate schimba culoarea ca urmare a traumatismului, hemoragiei, inflamației intraoculare (iridociclită, uveită), tumorii intraoculare (în special retinoblastom), corp străin intraocular, glaucom, atrofie a irisului, paralizie optică simpatică (sindrom Horner), melanoză oculară, intervenții chirurgicale intraoculare recente și după tratamentul medicamentos pentru glaucom Alte leziuni ale irisului Noduli discreti sunt adesea întâlniți la - % din pacienți cu neurofibromatoză mai în vârstă de ani, astfel încât nodulii Lisch cu vezicule sunt o manifestare a hamartomului melanocitar al irisului de la o creștere ușor crescută zone pigmentate la creșteri sferice distincte Prezența acestor noduli confirmă diagnosticul de neurofibromatoză În cazul leucemiei, este posibilă infiltrarea irisului, uneori cu hipopion (acumularea de leucocite în camera anterioară) - un precursor de recidivă sau un semn de implicare în procesul SNC Un xantogranulom juvenil (nevoxantoendoteliom) se poate forma în ochi ca o masă cărnoasă gălbuie sau plăci pe iris Poate fi asociat cu hifem spontan (sânge în camera anterioară), glaucom sau ochi roșii cu semne de uveită La un sugar sau un copil mic cu hifem spontan, trebuie făcută o încercare de a căuta semne de xantogranulom (vezi și Vol , secțiunea ) În multe cazuri, deficiența de vedere răspunde la tratamentul cu corticosteroizi topic Leucocoria Acesta este orice reflex pupilar alb sau așa-numitul reflex al ochiului de pisică La un copil cu leucocorie, cataractă, vitros hiperplazic primar persistent, retinopatie cicatricială a prematurității, dezlipire de retină și retinoschizis, granulomatoză parazită și retinoblastom (Fig ), precum și endoftalmită, hemoragie vitroasă organizată, retinopatie leucemică, retinopatie exudativă (retinopatie exudativă) boala Coats) și boli mai puțin frecvente, cum ar fi meduloepiteliom, glioza retiniană masivă, tumora retiniană falsă în boala Norrie, așa-numitul pseudogliom al sindromului Bloch-Sulzberger, displazia retiniană și afectarea retinei în facomatoze Reflexul alb este observat și în fundus colobom, cicatrici mari atrofice corioretinale și mielinizarea ectopică a fibrelor nervoase retiniene Leucocoria este o indicație pentru o examinare rapidă și atentă Orez , Leucocoria Reflexul pupilar alb la un copil cu retinoblastom Partea XXXII boli ale ochilor Diagnosticul se face adesea prin examinarea directă a ochiului prin oftalmologie și biomicroscopie Ecografia și examenele radiologice sunt adesea utile În unele cazuri, diagnosticul final este pus de un patolog LITERATURĂ Cross H E Ectopia lentis et pupillat Am J Ophthalmol ; : Francois J Diagnosticul diferit de leucocorie la copii Ann Ophthalmol ; : Frank J WC, Kushner B J, Franre TD Fenomenul pupilar paradoxal: o revizuire a pacienților cu constricție pupnlară la întuneric Arch Ophthalmol ; Greenwald M J , Folk ER Defecte pupilare aferente în Am-Yuopia J Pediatr Ophthalmol Strabismus , : HershJ H , Douglas C "Houston J et al iridoplegia familială J Pediatr Ophthalmol Strabismus Ivanov I , Shuper A , Shohat M și colab Amridia: Realizări recente în practica pediatrică Eur Pediatr ; : Jaffe N, Cassady J R, rillei RM et al Heterocromia si sindromul Horner asociat cu neuroblastom cerv cal si mediastinal J Pediatr ; : Jeffery AR, Ellis FJ, Repka MX și colab Sindromul Horner pediatric J Amer Assoc Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Kiishramohan VK, Wheeler M D „ Testa MA et al Corelația regresiei postnatale a capsulei veziculare anterioare a cristalinului cu vârsta gestațională J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Lewis R A, Riccardi VM Von Recklinghausen neurofibromatosis: Incidența hamartomatului irisului Oftalmologie ; : LowcnfeldI E Anisocoria „simple, centrală”: o afecțiune comună rareori rccogmzcd Trans Am Acad Ophthalmol Otolaryngol ; : Mcd'mey WF, Younge B R, MoyerN J Evaluarea cauzelor și acurateței localizării farmacologice în sindromul Horner Am J Ophthalmol ; d- Schachat AP, Jabs DA, Graham ML și colab Leucemic iris infiltration J Pediatr Ophl halmol Strabismus ; : Thompson HS Paralizia segmentară a sfincterului irisului m sindromul Adie Arch Ophthalmol ; : Thompson HS, Newsome D A , Loewenfeld IE Pupila dilatată fixă: iridoplegie bruscă sau picături mvdriatice? Un simplu test de diagnosticare Arch Ophthalmol ; : Woodruff G , BunacJ R , Monr J D sindromul Horner m copii J Pediatr Ophl halmol Strabismus ; : Capitolul Tulburări în mobilitatea globului ocular și coordonarea mișcărilor acestuia strabism Strabismul (strabismul), sau nealinierea ochilor, este una dintre cele mai frecvente probleme de vedere în copilărie, afectând aproximativ % dintre copiii sub ani Această tulburare gravă poate duce la pierderea vederii (ambliopie) la un ochi și efecte psihologice grave Detectarea precoce și tratamentul strabismului este foarte importantă pentru a preveni deficiența vizuală permanentă La - % dintre copiii cu strabism, pierderea vederii (amliopie) se dezvoltă pentru a doua oară Este necesar să se restabilească poziția corectă a axei vizuale într-un stadiu incipient - o șansă pentru dezvoltarea vederii binoculare normale Definiții Cuvântul strabism înseamnă „privire înclinată” Mulți termeni sunt folosiți atunci când discutăm despre strabism Ortoforia este starea ideală, precis echilibrată a ochilor Aceasta înseamnă că aparatul oculomotor este în echilibru absolut, ochii sunt coordonați și echilibrați în toate pozițiile privirii la orice distanță Chiar și în tulburările de fuziune, cum ar fi ocluzia unui ochi, la pacienții cu ortoforie adevărată, ochii rămân simetrici Ortoforia este rară, deoarece majoritatea indivizilor au o ușoară deviație subiacentă (heteroforie) Heteroforia este o tendință ascunsă a ochiului de a devia Este de obicei controlată de un mecanism de fuziune care asigură vederea binoculară sau elimină diplopia (vedere dublă) - Deviația ochiului se observă numai în anumite condiții, cum ar fi oboseală, boală, stres sau în timpul testelor care perturbă aceste proprietăți fuziune normale (pentru de exemplu, închiderea unui ochi) Dacă gradul de heteroforie este ridicat, pot apărea simptome tulburătoare, cum ar fi diplopie tranzitorie (vedere dublă), durere liberă sau astenopie Capitolul oboseală severă) Un anumit grad de heteroforie se găsește și în normă; ea este de obicei asimptomatică Heterchharopia este o încălcare permanentă a poziției coordonate a ochilor Motivul pentru aceasta constă în incapacitatea mecanismului de fuziune de a controla deviația Tropia poate fi alternantă, afectând ambii ochi, sau unilaterală Cu tropia alternantă, fixarea predominantă a unui ochi este absentă, ambii ochi deviază cu aceeași cantitate Vederea la ambii ochi se dezvoltă, de obicei, în mod normal, deoarece sunt utilizați interschimbabil Strabismul unilateral este mai grav deoarece același ochi este deviat constant Preponderent se folosește ochiul nedeviant și, ca urmare, la ochiul deviant se dezvoltă pierderea vederii sau ambliopia Când axele vizuale sunt nealiniate, se obișnuiește să se descrie tipul de abatere, deoarece indică diferite cauze și tratamente diferite pentru strabism Prefixele azo-, exo-, hiper- și hipo- sunt adăugate la termenii „forie” și „tropie” pentru a descrie mai precis tipul de abatere Esoforia și esotropia se numesc deviație direcționată spre interior sau convergentă a ochilor Exoforie și exotropie - o abatere divergentă sau îndreptată spre exterior a ochilor (un termen de uz casnic este „ochiul ko”) Supraforia și infraforia denotă, respectiv, abaterea ochiului în sus și în jos În strabismul unilateral, termenul descriptiv se referă la un ochi deviant (esotropie stângă) Diagnosticare Există multe modalități de a determina consistența mișcării ochilor care pot fi utilizate în diagnosticarea strabismului La un copil cu strabism sau orice altă deficiență de vedere, este necesar un test de acuitate vizuală Scăderea vederii la un ochi trebuie evaluată pentru deviația oculară sau alte anomalii vizuale greu de detectat la o examinare scurtă de screening Chiar și o abatere disbiocutanată de doar câteva Fadusuri - prea mică pentru a fi detectată la o examinare superficială - poate duce la P ambliopie și pierderea severă a vederii Testele reflexului luminii corneene fac ca strabismul să fie rapid și ușor de diagnosticat Sunt utile în special copiilor care nu pot decide încă cu un medic și care au o vedere slabă fixare Pentru a efectua testul reflex al luminii corneene Hirschberg, examinatorul proiectează o sursă de lumină simultan pe corneea ambilor ochi, în timp ce copilul privește direct în lumină Aceasta compară locația reflexului luminii corneene în fiecare ochi La ochii normali, reflexia luminii este simetrica si datorita relatiei dintre cornee si macula va fi usor deplasata nazal de centrul pupilei Cu vederea oblică, reflexia este situată asimetric și este deplasată de la centru într-un ochi În testul reflex al luminii corneene din Crimeea, prismele sunt plasate pe unul sau ambii ochi pentru a corecta reflexiile luminii Puterea unei astfel de prisme este folosită pentru a măsura gradul de deformare ■ a laserului Deși acest test de reflex al luminii corneei este util în screening, este posibil să nu detecteze deviația unghiului mic sau strabismul intermitent Testul de screening necesită atenția și cooperarea copilului, o bună mobilitate a globului ocular și o vedere destul de bună în fiecare ochi În absența oricăreia dintre aceste condiții, rezultatele testului pot fi invalide Acestea sunt teste cu deschidere-închidere și închidere alternativă La primul test, copilul se uită la un obiect la distanță (de preferință m) La testarea copiilor mai mari de ani, se folosește o masă pentru a fixa privirea Pentru copiii mai mici, o jucărie viu colorată sau vorbitoare este folosită pentru a fixa atenția în test Când copilul se uită la un obiect îndepărtat, examinatorul închide un ochi și observă mișcarea ochiului neînchis Dacă ochiul nu se mișcă, atunci nu există nicio abatere evidentă în el După verificarea unui ochi, procedura se repetă cu al doilea ochi În testul de închidere alternativă, examinatorul închide și deschide fiecare ochi, mișcând rapid ecranul de la un ochi la altul Dacă copilul are un ochi deviat, ochiul va face o mișcare de poziționare rapidă după ce ecranul este mutat în celălalt ochi Ambele teste (deschidere-închidere și închidere alternativă) se efectuează cu fixarea vederii pe obiecte îndepărtate și apropiate (când privești departe și aproape), cu și fără ochelari Testul de închidere-deschidere permite diferențierea tropilor și abaterilor pronunțate de cele ascunse, numite forie Partea XXXII boli ale ochilor Manifestări clinice și tratament Clasificarea etiologică a strabismului este complexă; După origine, strabismul este împărțit în neparalitic și paralitic Strabism non-paralitic Acesta este cel mai comun tip De obicei, nu există niciun defect în mușchii ochiului extern În diferite direcții de vedere, gradul de abatere este constant sau relativ constant Esodeviația Esodeviația este cel mai frecvent tip de malpoziție la copii și reprezintă mai mult de % din toate abaterile oculare Strabismul fals (pseudoesotropia) este unul dintre cele mai frecvente motive pentru care copiii merg la oftalmolog Odată cu acesta, apare o impresie falsă de strabism cu consistența exactă a axelor vizuale Poate fi cauzată de o punte lată și plată a nasului, de un epicantus proeminent sau de o distanță pupilară îngustă În acest caz, sclera din partea nazală apare vizual mai puțin albă decât ne-am putea aștepta și se pare că ochiul este înclinat spre nas, mai ales dacă copilul privește în lateral Părinții observă adesea că, atunci când un copil privește în altă parte, ochiul aproape dispare din vedere Strabismul imaginar trebuie distins de o schimbare reală a poziției ochilor: cu strabismul imaginar, reflexul luminii corneei este situat în centrul ambilor ochi și nu există mișcări oculare de reglare în testul de deschidere-închidere Cu strabismul imaginar, părinții trebuie să explice că esotropia dispare odată cu vârsta Pe măsură ce copilul crește, puntea nasului începe să iasă în afară, deplasând pliurile epicantului, iar sclera medială devine proporțională cu zona văzută atunci când poziția ochiului se schimbă când se privește în lateral Odată cu vârsta, aparenta convergență a privirii dispare la copil Mulți părinți ai acestor copii cred în mod eronat că copilul lor are o adevărată esotropie, care va dispărea de la sine Deoarece copiii cu pseudoesotropie pot dezvolta ulterior o adevărată esotropie, părinții și pediatrii trebuie să fie conștienți de faptul că reexaminarea este necesară dacă anomalia aparentă persistă esotropie congenitală Termenul nu este în întregime corect Unii copii care sunt diagnosticați cu această tulburare au avut-o într-adevăr la naștere În majoritatea cazurilor descrise în literatură, această tulburare, întâlnită la copiii sub luni, este considerată și congenitală, deși unele autorii de secară sugerează numirea acesteia esotropie infantilă Esodeviația congenitală (deviația spre interior) se caracterizează printr-un unghi mare și constant de abatere, motiv pentru care fixarea convergentă (încrucișată) este adesea prezentă Aceasta este o condiție în care copilul privește la dreapta cu ochiul stâng și la stânga cu dreptul Cu fixare convergentă, fiecare ochi este cu greu retras din nas (abducție); această afecțiune imită o pereche de ciupit VI a nervului cranian Răpirea poate fi demonstrată printr-o manevră de tip „cap de păpușă” sau prin plasarea pe termen scurt a unui ochi cu o bandă Copiii cu esotropie congenitală au aceleași erori de refracție ca și copiii normali de vârsta lor Acest lucru contrastează cu hipermetropia caracteristică ridicată a esotropiei acomodative (vezi mai jos) Copiii cu esotropie congenitală au de obicei ambliopie Scopul principal al tratării esotropiei congenitale este eliminarea sau reducerea abaterii cât mai mult posibil În mod ideal, se realizează vederea normală în fiecare ochi, se corectează axele și se stabilește vederea binoculară Este mai probabil ca tratamentul precoce să aibă ca rezultat vederea binoculară, ceea ce permite menținerea unei poziții corecte a ochilor pentru perioade lungi de timp După ce ambliopia asociată a fost tratată, se efectuează o intervenție chirurgicală pentru corectarea poziției ochilor Chiar și după o aliniere chirurgicală reușită, copiii cu antecedente de esotropie cronică prezintă adesea o abatere verticală Una dintre formele sale se dezvoltă ca urmare a muncii excesive a mușchilor oblici inferiori În acest caz, atunci când priviți în direcția ochiului, care este cu fața spre nas, acesta se abate brusc în sus Deviația verticală disociată se dezvoltă la copiii cu esotropie infantilă - un ochi se ridică încet în absența mișcării celuilalt Poate fi necesară o intervenție chirurgicală pentru a trata aceste afecțiuni Este important ca părinții să înțeleagă că ajustarea chirurgicală de succes precoce este doar începutul tratamentului Deoarece mulți copii pot re-dezvolta strabism sau ambliopie, este necesară o monitorizare atentă cât timp vederea este încă prestabilită Esotropia acomodativă este definită ca „deviația convergentă a ochilor asociată cu (Capitolul Tulburări în mobilitatea globului ocular și coordonarea mișcărilor acestuia [activarea reflexului (de focalizare) acomodativ”, de obicei la copiii de - ani cu încrucișare intermitentă sau permanentă dobândită a axelor și ambliopie Mecanismul esotropiei acomodative include hipermetropia necorectată, colapsurile de acomodare și convergența acomodativă Imaginea pentru ochiul hipermetrop este neclară Cu o ușoară hipermetropie, claritatea imaginii poate fi crescută datorită acomodării (focalizarea lentilei ochiului) Acomodarea este strâns legată de convergență (ochii se întorc spre interior) Dacă copilul are o eroare de refracție hipermetrope mare sau o convergență mare pe unitatea de efort acomodativ, atunci se poate dezvolta esotropia Tratamentul esotropiei acomodative începe cu corectarea completă a hipermetropiei Ochelarii elimină nevoia de acomodare și astfel esotropia (Fig ) Deși mulți părinți sunt îngrijorați inițial de faptul că copilul lor nu va dori să poarte ochelari, beneficiile vederii binoculare și efortul redus de focalizare pentru o vedere clară sunt un stimulent atât de puternic pentru a purta ochelari, încât copilul îi acceptă cu ușurință Uneori, cu o corecție completă a hipermetropiei, poziția ochiului este aliniată atunci când privirea este fixată la distanță, dar rămâne o abatere reziduală când privirea este fixată la o distanță apropiată; acest lucru poate fi corectat cu lentile bifocale, picături anti-acomodative sau intervenții chirurgicale Părintele trebuie avertizat că după corectarea inițială cu ochelari, se creează impresia de esodeviație crescută atunci când copiii scot ochelarii Părinții susțin adesea că înainte de a purta ochelari, copilul a avut o ușoară esodeviația, iar după îndepărtarea ochelarilor a crescut semnificativ Motivul pentru care îl văd în purtarea ochelarilor Creșterea aparentă a esodeviației se datorează faptului că, după ce poartă ochelari, copilul face un efort adecvat de acomodare Când copiii își scot ochelarii, efortul acomodativ de a aduce obiectul în focalizare continuă, crescând esodeviația Majoritatea copiilor mențin poziția corectă a ochilor după tratamentul inițial Deoarece hipermetropia scade odată cu vârsta, mulți pacienți nu mai trebuie să poarte treptat ochelari pentru a menține poziția corectă a ochilor Ocazional, esodeviația reziduală persistă chiar și cu ochelari, de obicei atunci când tratamentul esotropiei acomodative este întârziat Esotropia poate fi corectată inițial cu ochelari, dar apoi convergența care nu este corectată de ochelari poate reapărea, indicând deteriorarea sau prezența unei componente neacomodative de convergență Pentru a restabili vederea binoculară, aceasta este îndepărtată chirurgical Exodeviații (abateri divergente) Acesta este al doilea cel mai frecvent tip de nepotrivire Abaterea divergentă poate fi intermitentă (intermitentă) și constantă Exotropia intermitentă este cel mai frecvent tip de exodeviație la copii Această abatere a unui ochi spre exterior, de obicei atunci când se fixează privirea asupra obiectelor îndepărtate, de regulă, crește odată cu oboseala sau boală Lumina puternică poate provoca închiderea reflexă a ochiului exotrop Deoarece ochii sunt inițial în poziția corectă pentru o lungă perioadă de timp, acuitatea lor vizuală poate fi normală, precum și vederea binoculară Vârsta copiilor când apare exotropia intermitentă este diferită, dar mai des - de la luni Orez , esotropie acomodativă; corectarea abaterii cu ochelari Partea XXXII boli ale ochilor pana la ani Baza pentru cinci operații la mușchiul ochiului este gradul și frecvența abaterilor Dacă abaterea este nesemnificativă și se întâmplă rar, este recomandabil să observați pur și simplu copilul O abatere pronunțată sau creșterea acesteia este o indicație pentru o intervenție chirurgicală pentru a menține vederea binoculară normală Exotropia permanentă este rareori congenitală Exotropia poate fi asociată cu o boală neurologică sau o anomalie a orbitei osoase, ca în sindromul Crouzon Dacă apare mai târziu în viață, poate fi o agravare a exotropiei intermitente care a apărut în copilărie Operația restabilește vederea binoculară chiar și cu afectarea pe termen lung Strabism paralitic Cu pareza sau paralizia mușchiului ocular apare un dezechilibru muscular caracteristic, în care abaterea ochiului se modifică în funcție de direcția privirii Un debut recent al parezei poate fi sugerat pe baza simptomului vederii duble, care este agravat de privirea într-o direcție, deviația crescută în zona de acțiune a mușchiului paretic și la fixarea privirii cu ochiul paretic Este important să se diferențieze pareza sau paralizia mușchiului extern al ochiului de strabismul concomitent, deoarece formele neconcomitente sunt adesea asociate cu traume, o tulburare sistemică sau o anomalie neurologică Paralizia nervului II cranian La copii, paralizia lui este de obicei congenitală și este adesea asociată cu o anomalie de dezvoltare sau un traumatism la naștere Paralizia dobândită la copii poate fi un semn formidabil și poate indica o anomalie neurologică, cum ar fi un anevrism sau o tumoare intracraniană, precum și inflamație sau infecție, traumatism cranian, sindrom postviral și migrenă Paralizia nervului III, congenitală sau dobândită, duce de obicei la exotropie sub formă de infratropie (deviația ochiului în jos), precum și la ptoza completă sau parțială a pleoapei superioare - rezultatul acțiunii mușchilor (rectus lateral) și oblic superior), lăsat fără opoziție Dacă ramura internă a celui de-al treilea nerv este și ea afectată, se observă dilatarea pupilei Mobilitatea ochiului în timpul ridicării și coborârii este de obicei limitată pe partea nazală În plus, investigația clinică și tratamentul sunt dificile în paralizia congenitală a nervului al treilea și paralizie post-traumatică, când regenerarea fibrelor nervoase merge în direcția greșită - regenerare aberantă Are ca rezultat mișcări anormale sau paradoxale ale pleoapei, ochiului și pupilei, cum ar fi ridicarea pleoapei, constrângerea pupilei sau retragerea globului ocular atunci când încercați să priviți la o distanță medie Paralizia nervului cranian IV Poate fi congenital sau dobândit, deoarece nervul are o cale intracraniană lungă și este vulnerabil la leziuni cauzate de traumatismele craniene La copii, paralizia nervului IV este mai des congenitală decât dobândită ca urmare a unui traumatism Paralizia nervului IV duce la slăbirea mușchiului oblic superior, ceea ce face ca ochiul să devieze în sus (supratropie) Deoarece mușchiul antagonist, mușchiul oblic inferior, este lăsat fără opoziție, ochiul afectat deviază în sus atunci când privește spre nas Copiii își înclină de obicei capul spre umăr opus ochiului afectat, coboară recul, [ok și își întorc fața în direcția opusă leziunii Această postură minimizează devierea și vederea dublă asociată Deoarece postura anormală a capului contribuie la poziția normală a ochilor, ambliopia este rară Deoarece mușchii gâtului sunt normali, încercările de a corecta postura capului prin exerciții și intervenții chirurgicale nu au succes Este dificil de recunoscut pareza mușchiului oblic superior dacă deviația capului și a ochiului este minimă Îmbunătățirea stării ochiului și eliminarea poziției anormale a capului se realizează printr-o operație chirurgicală Paralizia nervului cranian VI Această paralizie determină o încrucișare vizibilă a ochilor și limitează capacitatea ochiului afectat de a privi în lateral Copiii își întorc adesea capul spre mușchiul paralizat, deoarece această poziție ajută la menținerea vederii binoculare Esotropia este maximă atunci când ochiul se deplasează spre mușchiul afectat Paralizia congenitală a nervului cranian VI este rară Scăderea privirii laterale la copii este adesea asociată cu o altă tulburare, cum ar fi esotropia congenitală sau sindromul de retracție a lui Duane Nou-născutul* poate avea pareză tranzitorie din cauza presiunii intracraniene crescute asociată cu nașterea; de obicei se rezolvă spontan până în a -a săptămână Paralizia dobândită a nervului VI la copii este un semnal formidabil, deoarece nervul se simte Capitolul inul la creșterea ICP asociată cu hidrocefalie și umflarea intracranienă Alte cauze ale unui defect al nervului VI includ traumatisme, deformarea vasculară, meningita și sindromul Gradenigo, unde inflamația urechii medii duce rapid la mastoidită cu petrozită și edem dural Ele provoacă ciupirea nervului VI de către ligamentul perosfenoid în spațiul intracranian Paralizia nervului VI este eliminată cu antibiotice Paralizia sa benignă, dobândită și nedureroasă, este observată la sugari și copiii mai mari Este adesea precedat de o boală febrilă sau infecție a tractului respirator superior; paralizia este recurentă în natură și, de obicei, dispare fără urmă, cu ea și alte cauze ar trebui excluse I Sindroame de strabism Tipuri specifice de strabism au manifestări clinice neobișnuite Cele mai multe dintre aceste tulburări sunt cauzate de anomalii structurale ale mușchilor externi ai ochiului sau ale țesuturilor adiacente I Paralizia bilaterală a liftingului Deficitul de elevație monoculară în timpul abducției și aducției se numește paralizie bilaterală a liftului Poate rezulta din pareza ambilor muschi ridicatori, a muschilor drept superior si oblic inferior, sau posibila limitare a ridicarii la nivelul oferit de rectul inferior Când un copil cu această boală se fixează pe un obiect cu un ochi nonparetic, ochiul paretic este infratropic, iar pleoapa superioară de pe acea parte poate părea ptotică Fixarea cu ochiul paretic determină supratropia ochiului neparetic și dispariția ptozei Sindromul Duane Această malmotilitate congenitală a globului ocular se caracterizează prin retragerea sa în timpul adducției Se crede că cauza este o inervație anormală care are ca rezultat o contracție articulară a mușchilor drepti medial și lateral atunci când se încearcă aductia ochiului afectat În sindromul Duane, pacientul are abducție și adducție slăbită sau deviație a ochiului afectat în sus sau în jos în timpul adducției Poate exista esotropie, exofopie sau poziția relativ corectă a ochilor Mulți au o întoarcere a capului, care compensează defectul în mișcarea orizontală a ochiului, uneori se dezvoltă ambliopia În unele cazuri, intervenția chirurgicală poate fi utilă pentru a îmbunătăți mobilitatea și prietenia acțiunea ochilor și pentru a reduce rotația capului Sindromul Duane este de obicei sporadic Este uneori moștenită într-un mod autosomal dominant, de obicei izolat, dar poate fi asociat cu o altă anomalie oculară sau sistemică Sindromul Moebius Semnele distinctive ale sindromului Möbius sunt pareza congenitală a nervului facial și abducția slabă Paralizia facială este de obicei bilaterală, adesea asimetrică și incompletă și tinde să nu implice fața inferioară și gâtul subcutanat Sunt posibile ectropion (eversiune a pleoapei), epifora, keratopatie de expunere (cauzată de expunerea sau expunerea mărului) Defectul de abducție poate fi unilateral sau bilateral Esotropia este adesea observată Cauza sindromului este neclară - dacă cauza de bază este o dezvoltare anormală a nucleilor nervilor cranieni, hipoplazia musculară sau o combinație de factori centrali sau periferici Factorii gestaționali joacă un rol, cum ar fi trauma, boala și utilizarea diferitelor medicamente, în special talitomida Sunt descrise cazuri familiale Defecte de dezvoltare asociate includ ptoza, paralizia palatului și a limbii, surditatea, defecte ale mușchilor pectoral și a limbii, micrognatia, sindactilie, degetele suplimentare sau absența mâinilor, picioarelor, degetelor de la mâini sau de la picioare În anumite cazuri, este indicată corectarea chirurgicală a esotropiei; orice ambliopie asociată trebuie tratată Sindromul Brown Aceasta este limitarea sau absența mișcării în sus a ochiului în poziția de aducție Adesea asociată deviere descendentă a ochiului afectat la aducție Poate exista o înclinare compensatorie a capului În unele cazuri, anomaliile structurale sunt considerate a fi cauza sindromului, cum ar fi un tendon oblic superior strâns, scurtarea sau îngroșarea congenitală a tecii tendonului său sau formarea de trabecule de țesut conjunctiv între tendonul oblic superior și trohlee Uneori, anomaliile anatomice nu sunt detectate Sindromul Brown dobândit poate rezulta din traumatisme ale orbitei, inclusiv în zona blocului, sau intervenții chirurgicale pe sinusurile paranazale și, de asemenea, se poate dezvolta după inflamație, în special după sinuzită și artrita reumatoidă juvenilă Partea XXXII boli ale ochilor Sindromul Brown în urma inflamației poate răspunde la tratamentul cu corticosteroizi Chirurgia este indicată copiilor cu adevărat sindrom Brown congenital sindromul Parino Aceasta este denumirea de paralizie verticală a privirii, izolată sau în combinație cu pareza ramului ciliar sau a rădăcinii nervului oculomotor (III cranian) Este un semn de deteriorare a tegmentului mezencefal Semnele oftalmologice ale implicării mesenencefalului includ paralizia privirii verticale, disocierea răspunsurilor pupilare la lumină și aproape focalizare, paralizie pupilomotoră generalizată, corectopie, discorie, tulburări de acomodare, retracție anormală a pleoapelor, ptoză, pareză a mușchilor externi ai ochiului și paralizie de convergență Uneori există un spasm de convergență asociat, nistagmus pulsatil convergent și vertical, mai ales atunci când se încearcă să privească vertical Combinația acestor semne se numește sindromul Kerber-Salus-Elshnig sau sindromul apeductului Sylvian Cauza principală a paraliziei privirii verticale și a semnelor mezencefalice asociate la copii este o tumoră a glandei pineale sau a ventriculului trei al creierului Diferențierea cu trauma și patologia demielinizantă În hidrocefalie, slăbirea privirii verticale și retragerea patologică a pleoapei sunt numite simptomul „soarelui apus” Tulburarea supranucleară tranzitorie a privirii este observată uneori chiar și la nou-născuții sănătoși Apraxia oculomotorie congenitală Această tulburare congenitală a privirii prietenoase se caracterizează printr-un defect al privirii orizontale voluntare, zvâcniri compensatorii ale capului și persistența mișcărilor oculare lente și de întoarcere (reflexive) Semne suplimentare sunt absența unei faze rapide (relaxare) a nistagmusului optocinetic și devierea obligatorie a ochilor în direcția opusă la întoarcerea corpului Copiii nu pot privi rapid în mod voluntar ca răspuns la o comandă sau la un obiect neobișnuit, dar pot urmări cu ochii o țintă care se mișcă încet în orice direcție Pentru a compensa un defect în mișcările laterale vizate În ochii lor, copiii smuciază din cap pentru a-și aduce ochii în poziție și clipesc rapid pentru a-și schimba fixarea Odată cu vârsta devine mai puțin vizibil Patogenia este neclară Poate că tulburarea se dezvoltă ca urmare a mielinizării întârziate a tractului oculomotor La unii pacienți au fost găsite anomalii structurale ale SNC, inclusiv agenezia corpului calos și a vermisului cerebelos, porencefalie, hamartomul foramenului lui Monro și macrocefalie Există adesea o întârziere a dezvoltării motorii și cognitive Mișcarea ochilor afectată, asemănătoare apraxiei oculomotorii congenitale, poate fi observată la pacienții cu boli neurodegenerative metabolice (în special boala Gaucher) sau cu ataxie-telangiectazie sau poate fi un semn al unei tumori cerebrale nistagmus Nistagmusul (mișcări oscilatorii ritmice ale unuia sau ambilor ochi) poate fi rezultatul unei anomalii în oricare dintre cele trei mecanisme principale care reglează poziția și mobilitatea globilor oculari - mecanismul de fixare, privirea prietenoasă și mecanismele vestibulare Există, de asemenea, un nistagmus fiziologic cauzat de stimuli corespunzători (Tabelul ) Nistagmusul pendulului congenital este de obicei asociat cu anomalii vizuale care duc la scăderea acuității vizuale; Cauzele comune ale debutului precoce al nistagmusului includ albinismul, aniridia, acromazia, cataracta congenitală și atrofia nervului optic și erorile de refracție ridicate Nistagmusul pendulului poate fi transmis într-un model dominant sau legat de X, fără anomalii vizuale evidente Nistagmusul poate fi însoțit de mișcări ale capului Nistagmusul motor idiopatic congenital se caracterizează prin oscilații sacadate orizontale în funcție de privirea predominantă; nistagmusul este mai ascuțit într-o direcție a privirii decât în cealaltă, cu o împingere în direcția privirii Defectele anatomice ale nistagmusului sunt absente, iar acuitatea vizuală se apropie de obicei de normal Poate exista un punct de inversare sau un punct zero la care nistagmusul scade și vederea se îmbunătățește; caracteristică Capitolul Tabelul Tipuri specifice de nistagmus Tipul de nistagmus Descriere Afecțiuni asociate Nistagmus latent Nistagmus sacadat concomitent în direcția ochiului care se uită Defect congenital de vedere, observat cu ocluzia ochiului Nistagmus latent evident Smucituri rapide în direcția ochiului care se uită Strabism, nistagmus idiopatic congenital Nistagmus alternant intermitent Cicluri de mișcări orizontale sau orizontale de rotație care schimbă direcția Anomalii vizuale și neurologice Nistagmus alternativ Un ochi este ridicat și retras în interior, celălalt este coborât și retras în exterior De obicei un defect de chiasmă optică Nistagmus pulsat Ochi care trec pe orbită sau se mișcă unul spre celălalt Presiune asupra tegmentului mezencefal (sindromul Parino) Nistagmus cauzat de privire Nistagmus sacadat în direcția privirii Medicamente, afectarea trunchiului cerebral sau disfuncția labirintului Nistagmus cu paralizie a privirii Ochii care se retrag în smucitură, menținând o privire excentrică Boli ale cerebelului Nistagmus inferior Faza descendentă rapidă a mișcării Boala fosei posterioare, efect medicament Nistagmus superior Faza rapidă a mișcării este îndreptată în sus Boli ale trunchiului cerebral și cerebelului, boli ale organului vederii Nistagmus vestibular Rotație orizontală sau sacadată orizontală Disfuncție a sistemului vestibular Nistagmus asimetric sau monocular Nistagmus balanso-vertical Boala retinei și a căilor optice Kigat paralizie: O revizuire a de cazuri Arch Ophthalmol ; : WangF M , Wenenbakei C Behre ts M M el al Sindromul Brown dobândit la copiii cu artrită reumatoidă juvenilă Ophthalmology ; Wîfcon ME, Eustis HS, prezintă sindromul MM Brown Surv Ophthalmol ; : Capitolul Anomalii ale pleoapelor Ptoza În blefarită, pleoapa superioară coboară cu - sub nivelul normal Ptoza congenitală este de obicei rezultatul unui disc localizat trofeu levator, când țesutul muscular striat este înlocuit cu țesut fibros Poate fi unilateral și bifață, ereditar-familiar cu transferul tipului dominant Părinții comentează adesea că șanțul r pare mai mic din cauza pleoapei căzute Acolo unde ridicătorul se atașează în mod normal sub suprafața pielii, pliul pleoapei este redus sau absent cu totul Deoarece levatorul este înlocuit cu țesut fibros, pleoapa nu coboară complet atunci când privește în jos (lag pleoapa) In ptoza severa, copiii incearca sa ridice pleoapa ridicand spranceana sau barbia pentru a mentine vederea binoculara Ptoza maxilo-facială a lui Marcus Gunn reprezintă % din ptoza la copii Aceasta este o sincineză anormală între nervii cranieni al -lea și al -lea, care are ca rezultat o ridicare involuntară a pleoapei atunci când gura este deschisă Mestecatul sau suptul provoacă o clipire, usturime care poate fi mai vizibilă decât ptoza în sine Deși ptoza la copii este adesea izolată, poate fi asociată și cu alte tulburări vizuale sau sistemice Tulburările sistemice includ miastenia gravis, distrofia musculară și botulismul; tulburările vizuale includ ptoza mecanică în tumorile pleoapelor, blefarofimoza, fibroscleroza congenitală, un defect combinat de ridicător/rectus superior și paralizia congenitală sau dobândită a nervului cranian al treilea Prin urmare, prezența ptozei necesită un examen oftalmologic și sistemic complet Copiii cu ptoză pot avea ambliopie Se dezvoltă secundar atunci când axa vizuală este blocată de pleoapa superioară (ambliopie de privare) sau cu astigmatism cauzat de presiunea pleoapei asupra globului ocular (anisometropie) Înainte de a trata moza, trebuie mai întâi să eliminați ambliopia Tratamentul cu ptoza este indicat pentru corectarea pozitiei anormale a capului, extinderea campului vizual, prevenirea ambliopiei si restabilirea aspectului normal al pleoapei Momentul operației depinde de gradul de ptoză, de severitatea defectului cosmetic sau funcțional, de prezența sau absența unei poziții compensatorii, de dorințele părinților și de decizia chirurgului Tratamentul chirurgical depinde de măsura în care funcția de ridicare este păstrată La copiii cu funcție moderată sau normală este posibilă rezecția ridicătorului La pacienții cu funcție redusă sau deloc Partea XXXII boli ale ochilor se poate aplica suspensia muschiului frontal În acest caz, materialul de suspensie (fixare) conectează mușchiul frontal și placa cartilaginoasă a pleoapei Acest lucru permite pacientului să ridice pleoapa mai eficient folosind sprâncena și mușchiul frontal Ambliopia poate rămâne chiar și după corecția chirurgicală și necesită o monitorizare atentă Epicantus Acestea sunt pliuri verticale sau oblice ale pielii pe ambele părți ale podului nasului; ele pornesc de la sprânceană sau pleoapă și închid colțul interior al fisurii palpebrale Aceste pliuri sunt prezente la copiii foarte mici și devin mai puțin pronunțate odată cu vârsta Ele pot fi suficient de largi pentru a acoperi mijlocul ochiului, ceea ce face ca ochii să pară înclinați spre puntea nasului (pseudoesotropie) Epicantus este o componentă a multor sindroame, inclusiv aberațiile cromozomiale (trisomia) și tulburările cu o singură genă Lagoftalmie Aceasta este o închidere incompletă a pleoapelor Poate fi paralitic, cauzat de paralizia facială care afectează mușchiul orbicular ocular, sau spastic, ca în tireotoxicoză Lagoftalmia este cauzată de anomalii structurale rezultate din retragerea sau scurtarea pleoapelor din cauza cicatricilor sau atrofiei după rănire (arsura) sau vezicule Copiii cu membrană coloidală pot avea lagoftalmie temporară cauzată de acțiunea restrictivă a membranei asupra pleoapelor Lagoftalmia poate însoți proptoza sau buftalmia (hidroftalmia) atunci când pleoapele normale nu pot închide un glob ocular mărit sau proeminent Un anumit grad de lagoftalmie fiziologică este normal în timpul somnului, dar lagoftalmia funcțională la un pacient inconștient sau debilitat poate fi o problemă serioasă La pacienții cu lagoftalmie, expunerea ochiului poate duce la uscăciune, infecție, ulcerație sau perforare a corneei; aceasta este plină de pierderea vederii sau chiar a ochilor Cu lagoftalmia, este necesar să protejați ochiul cu lacrimi artificiale, unguente oftalmice sau o cameră de hidratare Utilizarea tampoanelor de tifon trebuie evitată deoarece tifonul poate provoca abraziunea corneei Uneori este necesară o închidere chirurgicală a pleoapelor (blefarorafie) pentru a asigura o protecție pe termen lung a ochilor Retragerea pleoapelor Retro l patologic al pleoapei poate fi de natură miogenă sau neurogenă Retracția miogenă a pleoapei superioare apare în tireotoxicoză și este asociată cu trei semne clasice: impresia unui ochi în picioare (simptomul Dalrymple), clipirea rară (simptomul lui Stelvag) și întârzierea pleoapei superioare la mișcarea ochiului în jos (simptomul Graefe) Retracția neurogenă a pleoapelor apare atunci când partea anterioară a mezencefalului este deteriorată Retracția pleoapelor este un semn al sindromului apeductului Sylvian, hidrocefalie la copii Poate apărea cu meningită Retragerea paradoxală a pleoapelor este observată în sindromul Marcus Gunn; se poate manifesta atunci când se încearcă mișcarea ochiului în perioada de recuperare după paralizia celui de-al treilea nerv cranian, dacă a avut loc o regenerare aberantă a nervului oculomotor Ochii simpli în picioare și retragerea fiziologică sau reflexivă a pleoapelor (ochi bombați), spre deosebire de retragerea patologică a pleoapelor, sunt observate la sugari ca răspuns la o scădere bruscă a luminii sau pornind de la frică Ectropion, entropion și epiblepharon Ectropion - eversiune a marginii pleoapei; poate duce la lacrimare excesivă (epiforă) urmată de macerarea pielii pleoapelor, inflamarea conjunctivei expuse și keratopatie de expunere superficială O cauză comună este cicatrizarea după inflamație, arsuri, traumatisme sau slăbirea mușchiului circular al ochiului ca urmare a paraliziei faciale; aceste forme sunt supuse corectării chirurgicale Protecția corneei este de o importanță capitală Ectropionul se observă și la copiii cu dezvoltare anormală a ligamentului lateral al pleoapei și în sindromul Down Entropionul este o inversare a marginii pleoapei, provocând disconfort și deteriorarea corneei din cauza inversării genelor (trichiazis) Cauza principală este modificările cicatriciale după inflamația trahomatoasă sau din cauza sindromului Stevens-Johnson Există, de asemenea, o formă congenitală rară În multe cazuri, tratamentul chirurgical este eficient Epiblepharon este adesea observat în copilărie și poate fi confundat cu eversiune a pleoapei Cu epiblepharon, sub pleoapa inferioară se formează un pliu cutanat, iar genele pleoapei inferioare sunt îndreptate vertical, atingând corneea Spre deosebire de entropion, nu există nicio întoarcere a marginii pleoapei către cornee Capitolul Epiblefaronul se rezolvă de obicei spontan Dacă începe formarea cicatricilor pe cornee, poate fi necesar un tratament chirurgical Blefarospasm Această închidere spasmodică sau repetată a pleoapelor poate fi cauzată de boli care irită corneea, conjunctiva sau nervul facial, oboseala sau eroarea de refracție necorectată sau un tic normal În cazuri patologice (trichiazis, keratită, conjunctivită sau prezența unui corp străin), este necesară o examinare oftalmologică amănunțită Afecțiunea este atenuată prin injectarea locală de toxină botulină, care, totuși, necesită repetare frecventă Blefarită Aceasta este o inflamație a marginii pleoapelor, de obicei bilaterală, cu înroșirea acestora și formarea de cruste sau solzi; provoacă iritație, senzație de arsură și mâncărime Cursul este cronic sau recurent Există două forme de boală: stafilococică și seboreică Cu blefarita stafilococică, se formează ulcere pe marginile pleoapelor, genele au tendința de a cădea, adesea însoțite de conjunctivită și cheratită superficială Blefarita seboreică se caracterizează prin scuame uleioase, mai puțină roșeață a pleoapelor și fără ulcere Adesea există blefarită mixtă În ambele forme de blefarită, este necesară îndepărtarea zilnică atentă a solzilor și a crustelor de pe marginile pleoapelor cu un aplicator cu o cârpă sau bumbac umed Antibioticele anti-stafilococice sunt folosite pentru a trata blefarita stafilococică, care se aplică direct pe marginile pleoapelor Când un copil are și seboree, este necesar tratamentul concomitent al scalpului Pediculoza genelor poate determina tabloul clinic al blefaritei Paduchii sunt eliminati cu ajutorul unguentului oftalmic de vaselina, care se aplica pe marginea pleoapei si a genelor Nitele sunt îndepărtate mecanic de pe gene Orz Aceasta este o infecție a glandelor pleoapei, care poate fi acută sau subacută; se observă umflături focale dureroase și roșeață Agentul cauzal este de obicei Staphylococcus aureus Când glandele meibomian sunt implicate în proces, se dezvoltă meibomita acută sau orz intern (hordeolum intemum) - un abces este de obicei mare și se deschide atât pe piele, cât și pe conjunctivă Când glandele Zeiss sau Moll sunt infectate, abcesul este mai mic, este mai superficiala si se deschide la marginea pleoapei; în acest caz se numește orz exterior (hordeolum extemum) Tratamentul constă în utilizarea frecventă a compreselor calde și, dacă este necesar, deschiderea și drenajul chirurgical În plus, se folosesc antibiotice topice Lăsată netratată, infecția provoacă inflamarea pleoapei sau a orbitei, necesitând antibiotice sistemice Chalazion este o inflamație granulomatoasă a glandei Meibomian cu formarea unui nodul dur, nedureros pe pleoapa superioară sau inferioară Tinde să fie cronică și diferă de meibomita acută prin absența semnelor de inflamație acută Chalazionul se rezolvă adesea spontan, dar dacă crește în dimensiune și interferează cu vederea (inducerea astigmatismului prin presiunea asupra globului ocular), atunci este necesară o intervenție chirurgicală Operatia se face si din motive cosmetice Coloboma secolului Această deformare sub formă de fante variază de la o mică depresiune sau crestătură pe marginea liberă a pleoapei până la un defect mare pe aproape toată pleoapa Dacă decalajul este mare, rezultatul poate fi uscăciunea patologică, ulcerația și tulburarea corneei Se recomandă corectarea chirurgicală precoce Alte deformări asociate cu colobomul pleoapei includ chisturile dermoide (dermolipom) de pe globul ocular; se formează adesea într-un loc corespunzător unui defect al pleoapei Colobomul pleoapei poate fi asociat cu o anomalie facială majoră, cum ar fi disostoza mandibulo-facială (sindromul Franceschetti sau Treacher Collins) Tumori ale pleoapelor Unele tumori ale pleoapelor cresc din structurile superficiale (epiteliu și glande sebacee) Pot exista nevi în copilăria timpurie, majoritatea fiind la limită (epidermodal) În perioada prepuberală, există tendința de a forma nevi complecși, iar în pubertate - dermică Tumorile epiteliale maligne (carcinoame bazocelulare, carcinoame spinocelulare) sunt rare la copii, dar sindromul nevului bazocelular și afecțiunile maligne precum xeroderma pigmentosa și sindromul Rothmund Thomson pot apărea în copilărie Alte tumori ale pleoapelor se formează din structuri mai profunde (nervos, vascular, țesut conjunctiv) La copii, cel mai frecvent Partea XXXII boli ale ochilor hemangiom pilar Multe hemangioame tind să regreseze spontan, deși pot fi alarmante în copilăria timpurie datorită creșterii lor rapide Adesea, cel mai bun mod de a le trata este observarea pacientului, ceea ce permite tumorii să regreseze spontan (vezi vol , cap ) Dacă hemangiomul se dezvoltă rapid, când poate provoca ambliopie din cauza obstrucției axei vizuale sau a inducerii astigmatismului, se recomandă utilizarea de corticosteroizi, interferon sau tratament chirurgical Nevusul în flăcări (semnele din naștere), un hemangiom ireversibil, poate fi izolat sau asociat cu alte simptome ale sindromului Sturge-Weber Copiii trebuie supravegheați cu atenție pentru posibila dezvoltare a glaucomului Limfangiomul pleoapei este o masă solidă, fie congenitală, fie formată la scurt timp după naștere, cu tendința de a crește lent pe măsură ce copilul crește Conjunctiva este implicată în proces, pe care se formează mase sinuoase chistice transparente - un semn de diagnostic al limfangiomului În unele cazuri, orbita este și ea afectată Tratamentul constă în excizie chirurgicală Neurofibroamele ramificate ale pleoapelor pot apărea la copiii cu neurofibromatoză, adesea cu ptoză ca prim semn Pleoapa poate deveni în formă de S Pleoapele pot fi afectate și de alte tipuri de tumori, cum ar fi retinoblastomul, neuroblastomul și rabdomiosarcomul orbital (aceste boli sunt discutate în secțiunile lor respective) LITERATURĂ Anderson RL, Baumgarten S A Ambliopia în ptoză Arch Ophthalmol ; : Crawford J S Anomalii congenitale ale pleoapelor la copii J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Crawford J Ihff C E , Stasier OG Simpozion privind ptoza congenitală J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Johnson C C Epicanthus și epiblepharon Arch Ophthalmol ; : Masaki S Paralizia facială bilaterală congenitală Arch Otolaryngol ; : McCully JP, DoughertyJ M , Deneau DG Clasificarea blefaritei cronice Oftalmologie ; : Moamie R „ Kopelowitz N , Rosenfeld W et al Eversiune congenitală a pleoapelor: un raport de două cazuri tratate cu management conservator J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Pico G Ectropion și distichiază congenitală Factori etiologici și ereditari Un raport de cazuri și o revizuire a literaturii Am J Ophthalmol ; : Pratt SG, Beyer C K , Johnson C C Fenomenul Marcus Gunn: O revizuire a de cazuri Oftalmologie - : ScheferD P , Schaefer AJ Blepharoptosis: Clasificare, evaluare și tratament în grupa de vârstă pediatrică Ophthalmol Clin North Am ; : Stigmar G , Crawford J S , Ward C M şi colab Sechele oftalmice sau hemangioame infantile ale ochiului și orbitei Am J Ophthalmol ; : Capitolul Boli ale organelor lacrimale Film lacrimal Filmul lacrimal care înconjoară ochiul este o structură complexă din trei straturi Stratul interior de mucină este secretat de celulele caliciforme și epiteliale ale conjunctivei și de celulele acinare ale glandei lacrimale Asigură stabilitatea filmului și promovează atașarea acestuia de conjunctivă și cornee Stratul apos mijlociu constituie % din filmul lacrimal și este produs de glanda lacrimală principală și de glandele lacrimale accesorii Conține electroliți, proteine, anticorpi Stratul lipidic exterior este produs în principal de glandele meibomiene sebacee ale pleoapei; întârzie evaporarea filmului lacrimal Lacrimile se scurge medial în orificiile de la marginea pleoapei și trec prin tubuli în sacul lacrimal și de acolo prin canalul nazo-lacrimal în nas Dacriostenoza si dacriocistita Obstrucția congenitală a ductului nasolacrimal, sau dacriostenoza, este cea mai frecventă tulburare a sistemului lacrimal, care apare la % dintre nou-născuți Motivul este de obicei o încălcare a canalizării celulelor epiteliale care formează canalul nazolacrimal atunci când intră în cavitatea nazală (valva lui Gasner) Simptomele HHHHP sunt posibile la naștere, deși tulburarea în sine poate să nu devină evidentă până când producția de lacrimi este normală - Simptomele HHHH includ volum excesiv de lacrimi, flux abundent de lacrimi pe pleoape și obraji și refluxul maselor mucoide produse de Capitolul în sacul lacrimal Înroșirea și macerarea pielii sunt frecvente din cauza iritației prin ștergerea lacrimilor care picura constant și a scurgerilor Cu obstrucția completă, aceste simptome pot fi severe și persistente Cu obstrucția parțială a canalului nazolacrimal, își păstrează capacitatea de a drena filmul lacrimal de bază rezultat Cu toate acestea, în perioada de formare a lacrimilor crescute (sub acțiunea frigului, vântului, soarelui) sau cu închiderea completă a capătului distal al canalului nazolacrimal (cu umflarea mucoasei nazale), fluxul lacrimal crește semnificativ Copiii cu CLH pot dezvolta infecție acută și inflamație a sacului lacrimal (dacriocistită), inflamație a țesuturilor din jur (pericistita) și, rar, celulită periorbitală Cu dacriocistită, se găsesc umflături, roșeață și durere a sacului lacrimal, pacientul poate prezenta semne sistemice de inflamație sub formă de febră și iritabilitate Principalul tratament pentru obstrucția necomplicată a ductului nazolacrimal este ședințele de masaj, de obicei de - ori pe zi, în combinație cu curățarea pleoapelor cu apă caldă Când o cantitate semnificativă de conținut mucopurulent este descărcată, antibioticele sunt aplicate local HHHH se rezolvă de obicei spontan, în % din cazuri în primul an de viață Când boala nu se rezolvă înainte de an, se sondează canalul nazolacrimal; vindecarea apare în aproximativ % din cazuri Dacriocistita acută sau celulita sacului lacrimal necesită tratament antibiotic imediat Operația este de obicei indicată Un mucocel este un sac lacrimal obstrucționat neobișnuit, care este închis proximal și distal Un mucocel poate fi observat la naștere sau la scurt timp după naștere ca o masă subcutanată albăstruie chiar sub tendonul medial Tratamentul initial consta in aplicarea de comprese calde si masarea usoara a canalului lacrimal Odată cu dezvoltarea infecției antibiotice prescrise sistemic Pentru a preveni dezvoltarea ulterioară a infecției sau pentru a trata un abces, se efectuează sondarea sistemului nazolacrimal Nu toate lacrimile la copii se datorează obstrucției canalului nazolacrimal Lacrimația Poate fi un simptom al glaucomului, intraocular inflamație sau iritație externă, de exemplu, cu abraziunea corneei sau pătrunderea unui corp străin Dacrioadenită Dacrioadenita, sau inflamația glandei lacrimale, este rară în copilărie Poate fi cu oreion (în acest caz, dacrioadenita este de obicei acută și bilaterală și se rezolvă în câteva zile sau săptămâni) sau mononucleoză infecțioasă Staphylococcus aureus poate provoca dacrioadenită purulentă Dacriadenita cronică este asociată cu mai multe boli sistemice, în special sarcoidoza, tuberculoza și sifilisul Cu unele boli sistemice, este posibilă o creștere a glandelor lacrimale și salivare (sindromul Mikulich) Alacrimia și sindromul de ochi uscat Deficiența lacrimală severă poate fi un defect congenital izolat unilateral sau bilateral sau poate fi asociată cu o anomalie a sistemului nervos, cum ar fi aplazia nucleilor nervilor cranieni Este congenital in disfunctia autonoma familiala (sindrom Riley-Day) si displazia ectodermica de tip anhidrotic; poate fi cu o deficiență de glucocorticoizi, uneori în combinație cu o încălcare a deglutiției Ochiul uscat poate fi rezultatul unei anomalii dobândite a oricărui strat al filmului lacrimal Tulburările comune dobândite care reduc sau reduc rezistența filmului lacrimal includ sindromul Sjögren, sindromul Stevens-Johnson, deficiența de vitamina A, dermatita atrofică mucosinică buloasă (pemfigus), trahomul, arsurile chimice, radiațiile și disfuncția glandei Meibomian Deficiența lacrimilor duce la ulcerații, cicatrici sau infecții Tratamentul include corectarea tulburării de bază, atunci când este posibil, și instilarea frecventă a unui preparat de lacrimă artificială Uneori, ocluzia punctuală este de ajutor, iar în cazurile severe, blefarorafia pentru a proteja corneea LITERATURĂ Caccamse W C , Townes P L Absența congenitală a punctului lacrimal asociată cu alacina și aptyalism Am J Ophthalmol ; : El-Mansoury J , Calhov^ JH, Nelson LB et al Rezultatele sondajului tardiv pentru objtructia duetului nazolacrimal congemtal Oftalmologie ; : Partea XXXII boli ale ochilor Geffner M E , Yrre V M , Kaplan S A et al Insensibilitate selectivă la ACTH, acalazie și alacrimă: o tulburare multisistem care se prezintă în copilărie Pediatr Res ; : MacEven CJ, YoungJ D Epiphora în primul an de viaţă Ochi ; : Manșon A M Cheng K P , Mitta JV et al Dacriocel congenital Oftalmologie ; : Mondino BJ, Brown S I Alacrimă congenitală ereditară Arch Ophthalmol ; : Paul TO Managementul medical al obstrucției duet nazolacrimal congenital J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Robb RM Ratele de succes ale sondajului duet nazolacrimal la intervale de timp după vârsta de an Oftalmologie ; : Schnall B M , Christian C J Tratamentul conservator al dacriocelului congenital J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Wagner RS Tulburări lacrimale Ophthalmol Clin North Am ; : YoungJ D , MacEwen CJ Gestionarea obstrucției lacrimale congenitale în practica generală Br Med J ; : Capitolul Boli ale conjunctivei Conjunctivită Conjunctiva este sensibilă la o gamă largă de agenți bacterieni și virali, alergeni, iritanți, toxine și, de asemenea, suferă de boli sistemice Conjunctivita este o boală frecventă în copilărie și poate fi infecțioasă sau neinfecțioasă (Tabelul ) Blennoreea nou-născutului Această formă de conjunctivită se dezvoltă la sugari înainte de vârsta de săptămâni și este cea mai frecventă boală oculară la nou-născuți Numeroși agenți care cauzează boli variază în virulență și duc la rezultate diferite De exemplu, instilarea de nitrat de argint poate duce la conjunctivită autolimitată ușoară, în timp ce Neisset ia gonorrhoeae și Pseudomonas pot provoca perforarea corneei, orbirea și moartea Riscul de conjunctivită la nou-născuți depinde de frecvența infecțiilor materne, de profilaxie, de condițiile de naștere și de expunerea postpartum la microorganisme Epidemiologie Conjunctivita la nou-născuți este dobândită în timpul trecerii prin canalul de naștere și reflectă într-o oarecare măsură bolile cu transmitere sexuală comune în societate În , % dintre copiii europeni s-au născut cu conjunctivită gonoreică La acel moment, blenorea neonatală era principala cauză a orbirii Epidemiologia sa s-a schimbat în , când Crede a raportat că instilarea unei soluții de % de nitrat de argint a redus incidența blennoreei de la % la , % Profilaxia pe scară largă în țările dezvoltate cu nitrat de argint, screening-ul prenatal și tratamentul gonoreei la mamă a făcut posibilă reducerea incidenței gonoblenoreei în secolul al XX-lea Incidența gonoreei neonatale în Statele Unite este de , : de născuți vii Blennoreea nou-născuților, cauzată de Chlamydia trachomatis, în Statele Unite este de , : de nașteri Manifestările clinice ale diferitelor forme de blenoree neonatală nu sunt suficient de specifice pentru a diagnostica cu exactitate forma bolii Momentul de debut și natura semnelor sunt oarecum tipice pentru cauza bolii, dar uneori se suprapun, astfel încât clinicianul nu ar trebui să se bazeze doar pe semnele clinice Indiferent de cauză, blenoreea neonatală se caracterizează prin roșeață și umflarea conjunctivei, pleoapelor și secreții care pot fi purulente Blennoreea nou-născutului poate duce la orbire Infecția poate fi asociată cu manifestări sistemice care necesită tratament Prin urmare, fiecare nou-născut cu conjunctivită necesită identificarea rapidă a agentului care a provocat infecția și un tratament adecvat Inflamația cauzată de instilarea nitratului de argint începe de obicei la - ore după naștere și se rezolvă în - ore Perioada obișnuită de incubație pentru conjunctivita cauzată de N gonorrhea este de - zile, C trachomatis - - zile Infecția gonococică poate fi prezentă la naștere sau poate apărea cu mai mult de zile întârziere ca urmare a suprimării parțiale a infecției prin măsuri preventive Conjunctivita gonoreică poate începe și în copilărie după infecția cu mâinile murdare ale adulților Momentul de debut al bolii cauzate de alte bacterii este variabil sindromul de ochi roșii Tabelul b Etiologia bolii Semne și simptome Tratament Conjunctivită bacteriană Haemophilus mfluenzae, Haemophilus oegypm' , Streptococcus pneumoniae Heisseria gonorrhoeae Secreții mucopurulente la unul sau ambii ochi, vedere normală, fotofobie Injecție conjunctivală și tumefiere (chemoză); senzație de mizerie în ochi Antibiotice topice, ceftriaxonă parenterală împotriva gonococului, H influenzae Conjunctivită virală Adenovirus, virus ECHO, virus Coxsackie Vezi mai sus, boala poate fi hemoragică unilaterală Proces limitat Conjunctivită neonatală Chlamydia trachomatis, gonococi, factor chimic (nitrat de argint), Staphylococcus aureus Foliculi sau papile de pe conjunctiva pleoapelor; vezi mai sus Ceftriaxona împotriva gonococilor şi eritromicina împotriva C trachomatis Conjunctivită alergică Expunere sezonieră la polen sau la alergen Mâncărime, chemoză bilaterală (edem) mai frecventă decât roșeața; hipertrofia ochelarilor Antihistaminice, corticosteroizi, cromolin Keratită Herpes simplex, adenovirusuri, Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus, Pseudomonas, Acanthamoeba, agenți chimici Durere severă, umflare a corneei, tulburări, eritem halo, gnopion, cataractă; antecedente de infecție a lentilelor de contact amebian Antibiotice specifice pentru infecții bacteriene/fungice, keratoplastie, aciclovio pentru herpes Endoftalmita aureus, S pneumoniae, Candida albicans, intervenții chirurgicale sau traumatisme Debut acut, durere, pierderea vederii, tumefiere, chemoză, roșeață; hipopion și opacitate vitroasă Antibiotice Uveita anterioara (iridociclita) Artrita reumatoida juvenila, sindromul Behçet, sarcoidoza, boala Kawasaki, boala inflamatorie intestinala Unilateral/bilateral; eritem, roșeață a corpului ciliar, formă neregulată a pupilei; vârfurile irisului; durere, fotofobie, pupilă mică, vedere slabă Corticosteroizi topici și tratamentul bolii de bază Uveita posterioara (coroidita) Toxoplasmoza, histoplasmoza, Toxocara Can's Fara eritem, vedere redusa Tratament indreptat impotriva unui anumit agent patogen Episclerită/sclerită Boală autoimună idiopatică (de exemplu, LES, purpură Henoch-Schönlein) Durere localizată, roșeață unilaterală severă; vasele sunt mai mari decât în cazul conjunctivitei; sclerita poate duce la perforarea mărului Episclerita este o boală limitată; corticosteroizii topici ameliorează rapid simptomele Corp străin Expunerea profesională Semnele sunt unilaterale, ochii sunt roșii, senzație de corp străin; semne vizibile cu ochiul liber sau la microscop Spălați, îndepărtați, verificați pentru ulcerații Blefarita S aureus, Staphylococcus epidermitis, blocarea glandei lacrimale; rar molluscum contagiosum, Phthirus pubis, Pediculus capitis Semne bilaterale, roșeață, mâncărime, înroșire, formarea de cruste, marginile pleoapelor Antibiotice topice, comprese calde Dacriocistită Obstrucția sacului lacrimal; S aureus, H, influenzae, pneumococ Durere, sensibilitate, roșeață și exudat în zona sacului lacrimal (inferior medial față de canthus interior), lacrimare abundentă (epiforă); posibil orbital f tegu it Utilizarea sistemică și locală a antibioticelor, drenaj chirurgical Dacrioadenită S aureus, Streptococ, CMV, rujeolă, virus Epstein-Barr, enterovirus; traumatisme, sarcoidoză, leucemie Durere, durere, umflare, roșeață în zona glandei (regiunea temporală a pleoapei superioare); febră, leucocitoză Utilizare sistemică de antibiotice; drenajul abcesului orbitar Flegmon orbital (postseptic) streptococi Leziuni: aureus Fungi \spergillus, Mucorspp dacă este imunocompromis Rinoree, chemoză, vedere încețoșată, sensibilitate musculară oculară, proptoză, oftalmoplegie, febră, edem pleoapelor, leucocitoză Antibiotice sistemice; drenajul abcesului orbitar Celulita periorbitala (preseptica) Leziune: S aureus, streptococi Bacteremie: pneumococi, streptococi, H influenzae Eritem cutanat febra localizata, vedere normala, afectare minima orbitara; febră; leucocitoză, semne de toxicoză Utilizarea sistemică a antibioticelor Behrman R , Kliegman R Nelson's Essentials of Pediatrics, " ed - Philadelphia: WB Saunders, Partea XXXII boli ale ochilor Conjunctivita gonoreică începe cu o inflamație ușoară și secreție serosanguină În de ore, scurgerea devine groasă și purulentă și apare un edem ferm al pleoapelor cu chemoză pronunțată Dacă tratamentul este întârziat, infecția se poate răspândi în straturile mai profunde ale conjunctivei și corneei Complicațiile includ ulcerația și perforația corneei, iridociclita, sinechiile anterioare și (rar) panoftalmita Conjunctivita cauzată de C trac-homatis (blebnoree cu incluziuni) poate varia de la o inflamație ușoară până la umflarea severă a pleoapelor cu secreții purulente abundente Procesul afectează în principal conjunctiva pleoapelor; corneea este rar afectată Conjunctivita cauzată de Staphylococcus aureus sau alte microorganisme este similară cu conjunctivita cauzată de C trachomatis Conjunctivita datorată infecției cu Pseudomonas aeruginosa este mai puțin frecventă, infecția are loc în secția de nou-născuți; boala este potențial severă Se caracterizează prin edem în ziua - , înroșirea pleoapelor, secreții purulente, formarea pannusului, endoftalmită sepsis și se termină în șoc și moarte Diagnosticare Pentru conjunctivita care apare după de ore, trebuie determinat agentul infecțios Este necesar să colorați secreția purulentă conform Gram și să cultivați materialul Dacă se suspectează o etiologie virală, este necesară o frotiu pe un mediu de cultură tisulară pentru a izola virusul Diagnosticul conjunctivitei chlamidiene se face prin examinarea celulelor epiteliale colorate cu Giemsa, obținute prin răzuirea din conjunctiva pleoapei pentru incluziuni intracitoplasmatice tipice; izolarea microorganismelor dintr-un frotiu conjunctival folosind culturi speciale de țesut; colorarea imunofluorescentă a răzuirilor din conjunctivă pentru detectarea incluziunilor de chlamydia sau utilizarea testelor pentru antigenul chlamydia Diagnosticul diferențial se realizează cu dacriocistita cauzată de obstrucția congenitală a canalului nasolacrimal cu întinderea sacului lacrimal (dacriocistocel) Tratament Dacă se suspectează gonoblenoree, atunci când diplococii Gram negativi intracelulari caracteristici sunt detectați într-un frotiu colorat cu Gram, trebuie început imediat tratamentul cu ceftriaxonă în doză de mg/kg/zi (o doză nu trebuie să depășească mg) Gla i trebuie spălat cu ser fiziologic la fiecare - de minute, crescând treptat intervalul la ore, până când se oprește eliberarea secreției purulente Regim alternativ: cefotaximă ( mg/kg/zi intravenos sau intramuscular la fiecare ore timp de zile sau mg/kg într-o singură doză) Cursul tratamentului este prelungit dacă se dezvoltă sepsis sau alte complicații extraoculare (meningită, artrită) Eritromicina ( mg/kg/zi pe cale orală în prize divizate) timp de săptămâni este utilizată pentru tratarea blennoreei de incluziune Vindecă conjunctivita și ajută la prevenirea pneumoniei ulterioare cu chlamydia Conjunctivita neonatală Pseudomonas este tratată cu antibiotice sistemice, inclusiv un aminoglicozid și lavaj topic cu soluție salină și unguent oftalmic de gentamicină Pentru conjunctivita stafilococică se utilizează meticilină (parenterală) și irigarea locală cu soluție salină Prognoza si prevenirea Înainte de introducerea profilaxiei oftalmice topice la naștere, gonoblenoreea era o cauză frecventă de orbire sau leziuni permanente ale ochilor Când este utilizată corect, această formă de profilaxie este foarte eficientă, cu excepția cazului în care infecția este prezentă la naștere La naștere, eritromicină , % sau nitrat de argint % într-un pachet de unică folosință este instilat în ochii deschiși ai copilului Clătirea cu ser fiziologic după aplicarea azotatului de argint nu este necesară În infecția activă, azotatul de argint este ineficient Povidonă-iodul (soluție %) este, de asemenea, un agent profilactic eficient O componentă standard a Observației femeilor însărcinate este detectarea infecției gonococice și tratamentul acesteia Un copil născut dintr-o femeie cu o infecție gonococică nediagnosticată trebuie să primească o singură doză de ceftriaxonă mg/kg (maximum mg) intravenos sau intramuscular, în plus față de profilaxia locală Pentru copiii prematuri, doza este redusă Dacă gonococul izolat de la mamă este sensibil la penicilină, copilul trebuie să primească de unități de penicilină Nici profilaxia locală, nici tratamentul topic nu pot preveni pneumonia afebrilă kava Boli ale conjunctivei nici”, care se dezvoltă la - % dintre sugarii care au fost în contact cu C trachomatis Deși conjunctivita cu chlamydia este adesea o boală limitată, pneumonia cu chlamydia poate avea consecințe grave, așa că terapia sistemică este foarte importantă pentru copiii cu boala chlamydia Tratamentul gravidelor colonizate cu eritromicină ar trebui să prevină boala la nou-născut Conjunctivită acută purulentă Trăsăturile caracteristice sunt hiperemia conjunctivală mai mult sau mai puțin generalizată, edemul, exudatul mucopurulent și disconfortul ocular Boala este de obicei de natură bacteriană Cei mai frecventi agenți patogeni sunt Haemophilus influenzae netipabil (asociat cu otita medie pe aceeași parte), pneumococii, stafilococii și streptococii Tipul specific este determinat prin examinarea frotiului și culturii conjunctivei Aceste forme comune de conjunctivită acută purulentă răspund de obicei bine la compresele calde și la instilarea locală frecventă de soluții de antibiotice Febra purpurică braziliană, cauzată de Haemophilus aegyptius, se manifestă sub formă de conjunctivită și sepsis M gonorrhoeae și Chlamydia sunt agenți cauzali relativ frecventi ai conjunctivitei purulente acute la copii după perioada neonatală, în special la adolescenți Aceste infecții necesită teste și tratament speciale Conjunctivită virală Se caracterizează printr-o scurgere apoasă Modificări foliculare (mici: acumulări de limfocite) se întâlnesc adesea pe conjunctiva pleoapelor Conjunctivita este relativ frecventă în infecțiile adenovirale, uneori implicând corneea (vezi mai jos) Există focare de conjunctivită cauzate de un enterovirus; poate fi hemoragică Conjunctivita este adesea asociată cu infecții virale sistemice, cum ar fi exantemele copilăriei, în special rujeola Datele pip se autolimitează Keratoconjunctivită epidemică Este cauzată de adenovirusul de tip , transmis prin contact direct Se manifestă inițial prin putrezirea unui corp străin în spatele pleoapelor cu mâncărime și geniu Edemul și fotofobia se dezvoltă rapid, ** apar foliculi mari ovali în conjunctivă Simptomele comune sunt preauriculare adenopatie și formarea unui film fals pe suprafața conjunctivei Pot apărea infiltrate subepiteliale corneene și pot provoca vedere încețoșată; de obicei dispar, dar pot determina o scadere permanenta a acuitatii vizuale Complicațiile corneene sunt mai frecvente la copii decât la adulți La copii, boala este adesea combinată cu o infecție a tractului respirator superior și faringită Deși picăturile antibacteriene sunt prescrise în mod obișnuit, acestea nu sunt în general indicate Nu există un tratament specific care să reducă simptomele sau să scurteze durata bolii Accentul principal este pe prevenirea răspândirii bolii Replicarea virusului este observată la % dintre pacienți la zile de la debutul simptomelor Difterie și conjunctivită pseudodifterică Conjunctivita difterică clasică se dezvoltă n? pe fondul difteriei și este însoțită de formarea de exudat pe suprafața conjunctivei cu un conținut ridicat de fibrină, care se răspândește în epiteliu; pelicula se îndepărtează cu dificultate, lăsând o suprafață de sângerare În conjunctivita pseudodifterică, exudatul de fibrină este superficial și de obicei ușor de îndepărtat, lăsând o suprafață netedă Conjunctivita pseudo-difterică este asociată cu multe infecții bacteriene și virale, inclusiv conjunctivita stafilococică, pneumococică, streptococică, chlamydia și keratoconjunctivita epidemică; apare în conjunctivita de primăvară și boala Stevens-Johnson Conjunctivită alergică De obicei, însoțită de mâncărime severă, lacrimare și umflare a conjunctivei De regulă, au natura sezonieră Simptomele sunt atenuate de comprese reci și prssg, picaturi de poedema Aplicarea locală a stabilizatorilor mastocitelor sau a inhibitorilor de prostaglandine poate fi de asemenea utilă În unele cazuri, corticosteroizii topici sunt utilizați sub supravegherea unui oftalmolog Conjunctivită de primăvară De obicei, începe în perioada prepuberală și poate recidiva pentru mulți ani Atopia joacă un rol în apariția bolii, dar patogeneza este neclară Plângerile frecvente sunt mâncărimea și lacrimarea Caracterizată prin leziuni mari papilare aplatizate pe conjunctiva pleoapelor, asemănătoare pavajului pietruit Adesea există exudat fibros și lăptos Partea XXXII Boli i film fals asupra conjunctivei Pot exista leziuni mici ridicate ale conjunctivei globului ocular adiacent marginii (forma limbă) Într-un frotiu de exudat conjunctival se găsesc multe eozinofile Terapia locală cu corticosteroizi și compresele reci oferă o oarecare ușurare Pentru acțiune pe termen lung, se folosesc stabilizatori topici de mastocite sau inhibitori de prostaglandine Utilizarea pe termen lung a corticosteroizilor trebuie evitată Conjunctivită chimică Se dezvoltă ca urmare a pătrunderii unui iritant în sacul conjunctival (ca în conjunctivita acută dar benignă indusă de nitrat de argint la nou-născuți) Alți agenți nocivi sunt detergenții de uz casnic, spray-urile, fumul, smogul, poluanții industriali Alcaliile tind să rămână în țesuturile conjunctivale și au un efect distructiv în câteva ore sau zile Acizii precipită proteinele în țesuturi și, prin urmare, își au imediat efectul În orice caz, este necesar să clătiți ochiul rapid și bine Daunele, în special daune alcaline, pot duce la leziuni tisulare extinse sau chiar pierderea ochiului Alte leziuni ale conjunctivei Hemoragia subconjunctivală se manifestă prin pete roșii aprinse sau închise la nivelul conjunctivei globului ocular, ca urmare a unei leziuni sau inflamații Adesea apar spontan Uneori provocată de strănut sau tuse severă În cazuri rare, acestea apar în legătură cu patologia sângelui O pinguecula este o masă ridicată de culoare alb-gălbui, oarecum proeminentă, pe conjunctiva bulbară, mai ales în regiunea interpalpebrală Este un semn al modificărilor degenerative elastice și hialine ale conjunctivei Tratamentul nu este necesar, cu excepția motivelor cosmetice Tratamentul este simpla excizie Pterigionul este o leziune degenerativă triunghiulară a conjunctivei care se poate extinde până la cornee, în special în regiunea interpalpebrală nazală Tulburările patologice sunt asemănătoare cu cele ale pingueculei Apariția pterigionului este asociată cu expunerea la radiații UV și se găsește de obicei la persoanele care trăiesc în apropierea ecuatorului Cu extins deteriorarea corneei, este îndepărtată, dar reapariția este posibilă Dermoid și dermolipoma sunt leziuni benigne cu caracteristici clinice similare Acestea sunt leziuni netede, proeminente, rotunjite sau ovale de diferite dimensiuni Culoarea variază de la alb gălbui la roz pulpă Cel mai adesea formate în cadranul exterior superior al globului ocular, apar adesea în apropierea limbului sau îl traversează Dermolipoma este compus din țesut adipos și conjunctiv Dermoidul poate conține țesut glandular, foliculi de păr și păr Poate fi excizat din motive cosmetice Dermolipoma este adesea asociat cu mușchii oculari externi, ceea ce face imposibilă îndepărtarea completă a acestuia fără a modifica mobilitatea globului ocular Un nevus conjunctival este o leziune mică, oarecum ridicată, care poate varia de la portocaliu-roz pal până la maro închis Este de obicei benign, dar creșterea progresivă și modificările care sugerează malignitate trebuie monitorizate Simblefaron este o fuziune cicatricială a conjunctivei pleoapei, de obicei cea inferioară, cu conjunctiva globului ocular Se formează după operații sau răni, în special arsuri cu leșie, acizi sau metal topit O complicație gravă a sindromului Stevens-Johnson poate afecta mobilitatea globului ocular și poate provoca diplopie Aderența trebuie separată și suprafețele nu trebuie lăsate să se îmbine până la vindecare Acest lucru poate necesita un transplant de mucoasă bucală LITERATURĂ Abelson M B Schaefer K Conjunctivită de origine alergică Mecanisme imunologice și abordări actuale ale terapiei Surv Ophthalmol ; : Arstikaitis MJ Conseci oculare ale sindromului Stevens-Johnson Arch Ophthalmol ; : Brook I Flora bacteriană anaerobă și aerobă a conjunctivitei acute la copii \rch Ophthalmol ; : Catalano R A, Nelson LB Conjunctivitis In: Ambulatory Pediatric Care, Ed a II-a / R A Dershervitz (ed ) — Pl^' adelphia: JB Lippincott, FischerM C Conjunctivita la copii Pediatr Clin Nortn Am ; : Capitolul ffammersi h/ag M R , Cummings C , Roblin R M et al Eficacitatea profilaxiei oculare neonatale pentru prevenirea conjunctivitei chlamidiene și gonococice N Engl J Med ; : Isenberg SJ, Apt L , Wood M Un studiu controlat de povidonă-lodină ca profilaxie împotriva oftalmiei neonatale N Engl J Med ; : Isenberg SJ, Apt L , Yoshimora R et al Flora bacteriană a conjunctivei la naștere J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : K iopf HL, Hierholzer JC Răspunsuri clinice și imunologice la pacienții cu keratoconjunctivită virală Am J Ophthalmol ; : Matobu A Infecţii virale oculare Pediatr Infect Dis ; : O'Hara M A Ophthalmia neonatorum Pediatric Clin North Am ; : Roba LA, Kowalsbi R P , Romanowski E et al Cât timp sunt infecțioși pacienții cu keratoconjunctivită epidemică? Invest Ophthalmol Vis Sci ; : Schnall B M , Nelson L B Ophthalmia neonatorum Semin Ophthalmol ; : Shiuey I' , AmbatiB K , AdamisA P și Grupul de studiu asupra conjunctivitei virale Un studiu randomizat, dublu-mascat de ketorolac topic versus lacrimi artificiale pentru tratamentul conjunctivitei virale Oftalmologie ; : Capitolul Anomalii corneene Megalocornea Aceasta este o mărire simetrică neprogresivă a corneei (> mm în diametru) și a segmentului anterior, în absența dovezilor unei creșteri recente sau în curs de desfășurare a PIO De obicei, există un grad ridicat de miopie, care poate duce la deficiențe de vedere O complicație comună este opacarea cristalinului la adulți Se moștenește într-un mod diferit, principalul este recesiv legat de cromozomul X, prin urmare se observă în principal la băieți Anomaliile sistemice asociate cu Megalocornea includ sindromul Marfan, craniosinostoza și sindromul Alport Motivul măririi corneei și a segmentului anterior este neclar, dar se poate datora unui defect al depresiei discului optic și încetării glaucomului congenital Locul responsabil pentru această boală a fost identificat pe cromozomul X Anomalia trebuie diferenţiată de mărirea patologică a corneei la glauco pe mine Orice mărire progresivă a corneei, în special cu fotofobie, lacrimare sau tulburări corneene, necesită o evaluare oftalmologică promptă Microcornee Microcornea, sau microftalmia anterioară, este o cornee anormal de mică într-un ochi altfel relativ normal Anomalia poate avea loc în familii și se transmite mai des dominant decât recesiv În cele mai multe cazuri, o cornee mică este doar unul dintre semnele unui ochi anormal sau microftalmic, asociat cu colobom, microfakie, cataractă congenitală, glaucom și aniridie Keratoconus O boală de etiologie necunoscută caracterizată prin subțierea progresivă și proeminența porțiunii centrale a corneei, rezultând o cornee în formă de con Deși sunt cunoscute cazuri de keratoconus familial, acesta este mai adesea sporadic Se crede că frecarea ochilor și purtarea lentilelor de contact joacă un rol în patogeneza acesteia, deși acest lucru este îndoielnic Keratoconul este frecvent la persoanele cu atopie, sindrom Down, sindrom Marfan și retinită pigmentară Boala este de obicei bilaterală, dar afectarea oculară poate fi asimetrică Keratoconusul apare de obicei în adolescență și progresează rapid; după ce creșterea pacientului se termină, progresia încetinește și keratoconusul se stabilizează Uneori, placa de margine posterioară a corneei (membrana Descemet) este întinsă dincolo de limita sa elastică, ducând la ruperea acesteia cu dezvoltarea bruscă a edemului corneean semnificativ și scăderea vederii Edemul corneei se rezolvă pe măsură ce defectul devine supraîncărcat cu celule endoteliale Se formează o ușoară cicatrice pe cornee, dar acuitatea vizuală este adesea mai mare decât înainte de manifestarea inițială a bolii Semnele de keratocon sunt semnul lui Munson (bombarea pleoapei inferioare la privirea în jos) și prezența inelului Fleischer (depunerea hemosiderinei în epiteliul de la baza conului) Dacă lentilele de contact nu reușesc să atingă o acuitate vizuală satisfăcătoare, se efectuează un transplant de cornee Încețoșarea corneei nou-născuților O scădere a transparenței normale a corneei la nou-născuți poate fi secundară ca urmare a unor cauze interne (ereditare) și externe (Tabelul ) Tabelul Diagnosticul diferențial al opacității corneene la nou-născuți Diagnostic Complicație laterală Presiune intraoculară Alte anomalii oculare Curs Moștenire Sclerocornea Unilaterală sau bilaterală Vascularizată, se contopește cu sclera, mai transparentă în centru Normală (sau crescută) Aplatizarea corneei Nu progresează Sporadic Rupturi în endoteliu sau membrana lui Descemet Traumatism la naștere Unilateral Edem difuz Normal Posibil hipemă, echimoză periorbitară Ameliorare spontană după o lună Sporadic Glaucom pediatric Bilateral Edem difuz Creștere Megalocornee, fotofobie și lacrimare, unghi anormal Progresiv fără tratament Autosomal recesiv ulcere Herpes simplex, keratită Unilateral Edem difuz cu defect epitelial sub formă de hartă geografică Normal Absent Progresiv Sporadic Rubeolă congenitală Bilateral Edem discal sau edem difuz, fără ulcerație severă Normală sau crescută Microftalmie, cataractă, pigmentare epitelială Stabil, poate fi translucid Sporadic Ulcer neurotrofic la expunerea ochilor Ulcer central unilateral sau bilateral Normal Anomalii pleoapelor, neuropatie senzorială congenitală Progresiv Sporadic Metabolic (rar prezent la naștere), mucopolizaharidoză ІН, IS; mucolipidoză tip IV* Bilaterală Opacitate bilaterală, mai densă la periferie Normal Foarte puțin Progresiv Autozomal fără domiciliu Defect corneean posterior Unilateral sau bilateral Opacitate centrală difuză sau leucom vascularizat Normal sau crescut Sindromul de divizare a camerei anterioare Stabil, uneori se curăță rapid sau se vascularizează Sporadic, autosomal recesiv distrofie endotelială Distrofie endotelială congenitală (ereditară) Bilaterală Edem corneean difuz, îngroșare pronunțată a corneei Normal Absent Stabil Autosomal dominant sau recesiv Distrofie polimorfă a regiunii posterioare Bilaterală Opacificare difuză, grosime normală a corneei Normal Uneori sinechie anterioară periferică Progresează lent Autosomal nedominant Distrofie stromală congenitală (ereditară) Bilaterală Opacitate stromală în fulgi, grosime normală a corneei Normal Absent Stabil Autosomal dominant Dermoid Unilateral sau bilateral Masă albă vascularizată, fire de păr; arc lipidic Normal Absent Stabil Sporadic * Mucopolizaharidoza ІN (sindrom Hurler); mucopolizaharidoza IS (sindromul Cheye) Nelson L B , Calhoun J H , Harley RD Pediatric Ophthalmology, „ ed - Philadelphia: WB Saunders - P Capitolul Sclerocornea În această boală, corneea normală transparentă este înlocuită cu țesut scleroid În loc de o margine clară la periferia corneei, țesutul alb vascularizat apare sub formă de limbi de formă neclară, care se contopesc cu sclera și se răspândesc din aceasta în centrul corneei Partea centrală a corneei este de obicei mai transparentă, dar corneea poate fi complet înlocuită de sclera Raza de curbură a corneei scade și se aplatizează ca o sclera Boala este adesea combinată cu alte anomalii "":, de exemplu, cu o cameră anterioară mică, o anomalie a irisului și a microftalmiei Este de obicei bilaterală În aproximativ % din cazuri este descrisă transmiterea de tip dominant sau recesiv Sclerocornea este combinată cu numeroase anomalii sistemice, de exemplu, deformarea membrelor, defectul cranio-facial și încălcarea sistemului genito-urinar În sclerocornea generalizată, keratoplastia precoce este necesară pentru a păstra vederea anomalia Peters Anomalia (sindromul) lui Peters este o tulburare centrală a corneei (ghimpe) care este prezentă la naștere Adesea asociat cu aderențe ale irisului și corneei (sinechiile anterioare) care se extind de la marginea irisului până la marginea opacității corneei Aproximativ % dintre pacienții cu sindromul „Ceters” sunt combinați cu alte anomalii oculare (cataractă, glaucom, microcornee) În % din cazuri, boala este bilaterală, în % este asociată cu anomalii sistemice de dezvoltare care pot afecta orice sistem de organ important Unii cercetători împart sindromul Peters în două tipuri: mezodermic sau neuroectodermic (tip I), fără modificări asociate ale cristalinului, și ectodermic superficial (tip II), cu modificări ale cristalinului Examenul histologic relevă o absență focală a membranei descemeto-® și a endoteliului corneean în zona de opacificare Cauza anomaliei lui Peters poate fi migrarea incompletă și diferențierea celulelor progenitoare ale endoteliului central al corneei și membranei Descemet sau un defect în separarea cristalinului primitiv și a corneei în procesul de embriogeneză Dermoizi Dermoizii epibulbari sunt coristoame Ele sunt adesea prezente la naștere și pot crește odată cu vârsta Cel mai adesea ei se formează în cadranul temporal inferior, traversează de obicei limbul și se răspândesc în zonele periferice ale corneei, rareori pot capta întreaga cornee sau conjunctiva Dermoizii epibulbari pot reduce vederea dacă sunt localizați în zona pupilară sau contribuie la dezvoltarea astigmatismului Dermoidul este de obicei o masă rotundă sau ovală de culoare gri sau galben-roz, cu o suprafață bine definită, uscată, de pe care pot crește firele de păr scurte Dermoid poate afecta doar straturile superficiale ale corneei, dar mai des afectează întreaga sa grosime Poate fi combinat cu colobomul pleoapei și irisului, microftalmie și defecte retiniene și coroidale % dintre dermoizi sunt asociate cu anomalii sistemice Multe dintre anomaliile asociate sunt malformații ale primului arc branial (anomalii ale coloanei vertebrale, disostoza oaselor faciale, anomalii ale dinților și sindromul Goldenhar) Dermoizii epibulbari se găsesc în % din cazurile de sindrom Goldenhar Keratita copacilor Infecția corneei cu HSV provoacă o leziune caracteristică a epiteliului corneean numită dendritică, care are un model de ramificare care este detectabil prin colorare cu fluoresceină Un episod acut este însoțit de durere, fotofobie, lacrimare, blefarospasm și infecție conjunctivală Tratamentul specific constă în îndepărtarea mecanică a epiteliului corneean afectat pentru a elimina sursa de infecție și a elimina antigenele care stimulează inflamația în stroma din apropiere Tratamentul medicamentos constă în -iod- '-deoxiuridină pe gDDDU), vidarabină locală sau (mai frecvent) trifluridină În plus, un agent cicloplegic este utilizat pentru a ameliora spasmul dureros al mușchiului ciliar Trebuie evitată aplicarea topică excesivă a agenților antivirali, deoarece ea însăși poate fi toxică pentru cornee Infecțiile recurente și implicarea stromală profundă pot duce la cicatrizarea corneei și la scăderea vederii Aplicarea locală a corticosteroizilor exacerbează leziunile superficiale de herpes la nivelul ochiului și poate duce la perforarea corneei; prin urmare, atunci când tratați un ochi înroșit, nu utilizați picături pentru ochi care conțin cor Partea XXXII boli ale ochilor ticosteroizi și antibiotice, cu excepția cazului în care există indicații clare pentru utilizarea lor; un astfel de tratament poate fi efectuat numai cu condiția unei observări atente a pacientului Bebelușii născuți din mame infectate cu HSV trebuie examinați cu atenție pentru semne de leziuni oculare Pentru tratamentul herpesului ocular la nou-născuți, aciclovirul este utilizat intravenos Ulcerul corneei Simptomele comune sunt opacitatea focală sau difuză a corneei, edemul pleoapelor, sensibilitatea, fotofobia, lacrimarea și blefarospasmul Caracterizat prin prezența hipopionului (puroi în camera anterioară) Un ulcer corneean necesită tratament imediat Motivul principal este o infecție secundară după o rănire Cel mai mare motiv de îngrijorare sunt Pseudomonas aeruginosa, care poate distruge rapid țesutul stromal și poate duce la perforarea corneei și Neisseria gonorrhoeae Ciupercile pot provoca un ulcer nevindecător pe termen lung, mai ales în combinație cu purtarea lentilelor de contact În fiecare caz, este necesar să se studieze răzuirea din cornee pentru a determina agentul patogen și tratamentul optim Este necesar un tratament local intensiv, uneori sistemic Perforarea sau cicatrizarea unui ulcer corneean este o cauză majoră a orbirii la nivel mondial, reprezentând % din cazuri în Statele Unite Prezența ulcerelor corneene inexplicabile la sugari și copii mici sugerează un defect senzorial (desensibilizare), cum ar fi sindromul Riley-Day sau Goldenhar-Gorlin, sau o tulburare metabolică, cum ar fi tirozinemia Conflicte Acestea sunt mici ridicări gălbui pe limbul corneei; pot trece la cornee și se pot răspândi în direcția centrală Pe marginea progresivă a leziunii se formează un mic ulcer corneean, urmat de un mănunchi vascular Dacă mai devreme keratoconjunctivita flictenulară a fost considerată un semn al unei viraje sistemice de tuberculină, acum este considerată o manifestare morfologică a hipersensibilității de tip întârziat la diferite antigene La copii, apare adesea ca o reacție de hipersensibilitate a conjunctivei sau a corneei la produsele bacteriene Tratamentul constă în eliminarea procesului de bază, de obicei blefarita stafilococică sau meibomita, și suprimarea răspunsului imun al corticosului local terapie cu steroizi Uneori, după tratament rămâne un panus stromal superficial și o cicatrice Keratită interstițială Această inflamație a stromei corneei, adesea de origine sifilitică, cheratita interstițială este una dintre manifestările târzii caracteristice ale sifilisului congenital Modificările corneene în sifilisul congenital apar în două faze Faza acuta apare la varsta de - ani si se caracterizeaza prin cheratita intensa, care poate dura cateva luni, reducand semnificativ vederea Efectul acut al sifilisului se datorează în mare măsură răspunsului imun al gazdei sub formă de infiltrate de celule mononucleare, modificări proliferative vasculare și uneori granuloame Inflamația profundă este însoțită de durere, fotofobie, lacrimare, injecție pericorneană și tulburări corneene Perioada acută este înlocuită cu una cronică cu o regresie semnificativă a procesului în cornee și o îmbunătățire paralelă a vederii Deși procesul în cornee regresează în timp, vasele goale rămân totuși, cicatricile pete pe cornee sunt stigmate ale boala Sindromul Cogan Aceasta este cheratită interstițială non-sifilitică asociată cu surditate și simptome vestibulare Cauza sa este neclară, iar vasculita sistemică este suspectată Este necesar un tratament imediat pentru a preveni pierderea permanentă a auzului Atât modificările corneene, cât și afectarea auzului pot răspunde la agenții imunosupresori Mai rar, cheratita interstițială apare cu alte boli infecțioase, cum ar fi tuberculoza sau lepra Modificări ale corneei în boli sistemice În unele boli metabolice din copilărie, se observă modificări clar vizibile ale corneei În cistinoză, cristalele policromatice sunt depuse în toată corneea În mucopolizaharidoză se formează, de asemenea, un depozit corneean care provoacă diferite grade de tulburare, în special în mucopolizaharidoza tip I (ІН) (Gurler), tip V (IS) (Sheye), mucopolizaharidoză (ІН/S) (Gurler-Sheye), tip mucopolizaharidoză IV (Morquio), tip VI (Maro'to-Lami) și uneori tip VII (Sly) Depunerile corneene pot fi în gangliozidoză GMp generalizată În boala Fabry, se observă opacități subtile în formă de vertic sau evantai; modificările corneene sunt important Capitolul nie să identifice trăsura În sindromul Bloch-Sulzberger se observă încețoșarea corneei sub formă de stropire În boala Wilson, un simptom distinct al corneei este inelul Kaiser-Fleischer, un inel maro-auriu în jurul periferiei corneei ca urmare a modificărilor membranei Descemet Inelele corneene pigmentate pot fi prezente la nou-născuții cu boală hepatică colestatică Modificările corneene sunt posibile cu hipoparatiroidismul autoimun și cheratopatia cu bandă cu hipercalcemie Keratita transigornală apare cu rujeola și uneori cu rubeola rujeolă LITERATURĂ Alleti N B , Cox C C , Cobo M et al Utilizarea imunosupres-| agenţi activi în tratamentul mamfestărilor oculare şi vasculare severe ale sindromului Cogan Am J Med ; : Beauchamp GR, Gillette T E Friendly DS Phlyctenular Keratoconjunctivitis J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Dunn LL, Annable WL, Khegman RM Inele corneene pigmentate la nou-născuții cu boală hepatică J Pediatr ; : „EUiott JH, Fetnan S S, O'Day DM și colab Scle-rocornea ereditară Arch Ophthalmol ; : Goldbe, g M E, Payne J IV , Brunt PW Studii oftalmologice ale disautonomiei familiale Arch Ophthalmol ; : Kraft SP, Judisch G E, Grayson DM Megalocornea: Un studiu clinic și ecografic al unui pedigree autosomal dominant J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Idackey DA, Buttery R G „ Wise GM et al Descrierea megalocornei X-linked cu identificarea locusului genei Arch Ophthalmol ; : Mohnndessa i MM, Romano PE Keratita neuropralyt'c în sindromul Goldenhar-Gorlin Am J Ophthalmol ; : Shiaue IC Rassi SJ, Wiener-Vacher SR Insuficiența cohleoves-tibulară în sindromul Cogan pediatric Pediatrie ; ( ): e (Pediatrie org/cgi/content/full/ / /e ) Reidy JJ Opacități corneene congenitale Ophthalmol Clin North Am ; : Uhanzlin DJ, Goldberg DB „ Brown SI Transplant de cornee congenital opace Oftalmologie ; : anomalia r „aboulsi EI, Maumenee IH Peters” și malformațiile congenitale asociate Arch Ophthalmol ; : Tso MO, Fine B S Thorpe HE Kayser-Fleischer inel și cataractă asociată în boala Wilson Am J Ophthalmol ; : YangL L „Lambert SR, FemhoffP M şi colab Anomalia lui Peters: Assuciated congenital malformations and etiologj Invest Ophthalmol Vis Sa ; :S Yang LL, Lambert SR, Lynn MJ și colab Rezultatele pe termen lung ale supraviețuirii grefei de cornee la sugari și copii cu anomalie Peter Oftalmologie ; : Capitolul Anomalii ale cristalinului cataracta Cataracta este orice tulburare a cristalinului Unele cataracte sunt nesemnificative clinic, altele reduc semnificativ funcția vizuală și multe sunt asociate cu boli oculare și sistemice Diagnosticul diferențial al cataractei la sugari și copii include o gamă largă de tulburări de dezvoltare, procese infecțioase și inflamatorii, boli metabolice, leziuni toxice și traumatice (Tabelul ) Cataracta este secundară proceselor intraoculare, cum ar fi retinopatia prematură, vitros hiperplazic primar persistent, dezlipirea retinei, retinita pigmentară și uveita defecte de dezvoltare Încălcările în stadiile incipiente de dezvoltare pot duce la diferite opacități congenitale ale cristalinului Adesea există întunecare a pungii (capsulei) lentilei sub formă de puncte discrete sau plăci albe, care uneori afectează zona adiacentă a pungii Opacificarea ușoară a bursei posterioare poate fi asociată cu resturi persistente ale vascularizației hialoide primitive (punctul Mittendorff comun), în timp ce opacificarea bursei anterioare poate fi asociată cu filamente persistente ale membranei pupilare sau coroidă a cristalinului Cataractele congenitale de acest tip sunt de obicei staționare și rareori interferează cu vederea; totuși, uneori se observă progresie Prematuritate La unii prematuri, se observă un tip special de schimbare a cristalinului - cataracta de prematuritate, sub forma unei acumulări de vacuole minuscule în regiunea suturilor în U ale cristalului Partea XXXII boli ale ochilor Tabelul Diagnosticul diferențial al cataractei Malformații Prematuritate (vacuole de sutură în U) cu sau fără retinopatie a prematurității Tulburări genetice Moștenire mendeliană simplă • Autosomal dominant (cel mai frecvent) • Autosomal recesiv • X-linked Defecte cromozomiale majore • Trisomie ( , , ) • Sindrom Turner ( ,X) • Sindroame de deleție (IpI , p, q) • Sindroame de duplicare ( q, p, q) Tulburări genetice multisistem • Sindrom Alport (surditate, boală de rinichi) • Sindrom Alström (surditate nervoasă) • Boala Aper (craniosinostoză, sindactilie) • Sindrom Cockayne (imbatranire prematură a pielii) (boala prematură a pielii) dischondroplazia punctata) • boala Crouzon (disostoza cranio-faciala) • sindromul Hallermann-Pitreiff (microftalmie, nas mic ciupit, atrofie cutanata si hipotricoza) • Displazie ectodermica hipo idrotica (malpozitia dintilor, hipohidroza • formarea de keratihoza cu hipotrihoza) de piele groasă solzoasă) • Incontinență pigmentară (sindrom Bloch-Sulzberger) (anomalii dentare, retard mintal, leziuni piele) • Sindromul Lowe (sindrom culocerebrorenal: hipotensiune arterială, boală de rinichi) • Sindromul Marfan • Sindromul Meckel-Gruber (displazie renală, encefalocel) • Distrofie miotonică • Sindrom unghii-rotulă (insuficiență renală, rotulă, displazic marine) • Distrofie miotonică -sindrom Sjögren (ataxie cerebeloasă, hipotensiune arterială) • Sindrom de carcinom bazocelular nevoid (carcinom bazocelular autosomal dominant al copilăriei) • Anomalie Peters (opacitate corneeană cu iris și disgeneză corneei) • Sindrom Rieger (displazie de iris, distrofie miotonică • Rothmund-Thomson) sindrom (poikilodermie; atrofia pielii) • Sindrom Rubine-Gien-Taybi (degetul mare larg, retard mintal) • Sindrom Smith-Lemlp-Opitz (sindactilie la picioare, hipospadias, retard mintal) • Sindrom Sotos (gigantism cerebral) • Displazie epifizară vertebrală (pitic, trunchi scurt) • sindromul Werner (stadiul prematur în a doua decadă de viață) Tulburări metabolice congenitale • Abetalipoproteinemie (absența chilomicronilor, degenerarea retinei) • Boala Fabry (deficit de α-galactozidază A) • Deficit de galactokinază • Galactozemie (deficit de galactoză- -) ) fosfaturidiltransferaza) • Homocistinemia (subluxație a cristalinului, retard mintal) • Manosidoză (deficit de a-manozidază acidă) • Boala Niemann-Pick (deficit de sfingomielinază) • Boala Refsum (deficit de „x-fitanic”) • Hidrolaza acidului Wilson boală (acumularea de cupru care duce la ciroză hepatică și simptome neurologice) Endocrinopatie Hipocalcemie (hipoparatiroidism) Hipoglicemie C diabet zaharat Infecții congenitale Toxopiasmoză Infecție cu CMV Sifilis Rubeolă Infecție cu herpes perinatal Capitolul • Infectii congenitale Rujeola (rubeola) Poliomielita Gripa Varicela-zoster Anomalii oculare Microftalmie Colobom Aniridie Disgeneza mezodermica Membrana pupilara persistenta Lenticonul posterior Resturi persistente ale vitrosului primar Sistem vascular hialoid primitiv Alte tulburări Dermatită atopică Medicamente (corticosteroizi) Leziuni prin radiații Tulburări idiopatice catalica Ele pot fi observate cu oftalmoscopie cu o pupila suficient de dilatată Patogenia este neclară În cele mai multe cazuri, tulbureala dispare spontan în câteva săptămâni Moștenirea mendeliană Multe cataracte care nu sunt asociate cu alte boli sunt ereditare, mai des într-un model autosomal dominant Pătrunderea și expresivitatea sunt variabile Moștenirea autosomal recesiv este mai puțin frecventă, dar uneori întâlnită la populațiile cu consangvinitate frecventă Cataracta este relativ rar moștenită legată de X, fără asociere cu alte boli, în majoritatea cazurilor (Cataractele fac parte din bolile în stadiul X, cum ar fi sindromul Lowe, sindromul Alport și boala Fabry sindrom de infecție congenitală Cataracta la sugari și copii este adesea rezultatul unei infecții prenatale Opacificarea cristalinului poate face parte din oricare dintre infecțiile congenitale majore (de exemplu, toxoplasmoza, infecția cu CMV, sifilisul, rubeola, HSV) Cataracta se poate dezvolta secundar dupa alte infectii perinatale, inclusiv rujeola, poliomielita, gripa aricella-zoster și vaccinia Tulburări metabolice Cataracta este o manifestare proeminentă a multor tulburări metabolice, în special metabolismul carbohidraților, aminoacizilor, calciului și cuprului La fiecare copil cu cataractă, galactozemia trebuie mai întâi suspectată (vezi vol , secțiunea ) Cu clasic galactozemie la copii, deficiența de galactoză- -fosfat-teidiltransferază este de obicei o cataractă zonulară (stratificată) cu tulburarea unuia sau mai multor straturi perinucleare ale cristalinului sau zonei nucleare În stadiile incipiente, o cataractă arată de obicei ca o picătură uleioasă distinctă, cel mai bine văzută cu o pupila complet dilatată După câteva săptămâni, este posibilă tulburarea completă a lentilei Cu un tratament precoce (dieta fără galactoză), modificările cristalinului pot fi reversibile Cataracta este singura manifestare clinică a deficitului de galactokinază Sunt de obicei zonulare și pot apărea în primele luni sau ani de viață sau ceva mai târziu La copiii cu diabet zaharat care a început în adolescență, cristalinul se schimbă rar Unele au opacități albe și vacuole în cristalin Alții dezvoltă cataractă care progresează și se maturizează rapid, uneori în câteva zile, mai ales în timpul adolescenței Aceasta poate fi precedată de o miopie bruscă cauzată de o modificare a densității optice a lentilei Opacitatea congenitală a cristalinului poate apărea la copiii mamelor diabetice și a mamelor prediabetice Hipogliemia la nou-născuți poate fi, de asemenea, asociată cu dezvoltarea precoce a cataractei Cataracta însoțește și hipoglicemia cetotică S-a stabilit o legătură incontestabilă între cataractă și hipocalcemie Turbiditate diverse Partea XXXII boli ale ochilor lentilele se observă la pacienții cu hipoparatiroidism Sindromul oculocerebrorenal Lowe la sugari combinat cu cataractă Băieții cu acest sindrom au adesea o cataractă bilaterală densă la naștere, adesea asociată cu glaucom și pupile mistice La fetele heterozigote, opacitățile cristalinului punctat sunt frecvente Cataracta atipică (sub formă de floarea soarelui) caracteristică bolii Wilson este rară la copii O tulburare diferită a cristalinului se găsește la copiii cu sfingolipidoză, mucopolizaharidoză și mucolipidoze, în special cu boala Niemann-Pick, mucosulfatidoză boala Fabry și aspartil glicozaminuria Defecte cromozomiale Opacificarea cristalinului de diferite tipuri poate fi asociată cu un defect cromozomic - trisomia , și , sindromul Turner, unele deleții (IpI , p, q) și sindroame de duplicare ( q, p, q) Medicamente, substanțe toxice și traume Dintre diferitele medicamente și agenți toxici care pot induce cataracta, corticosteroizii sunt cei mai importanți la copii Cataracta indusă de acestea se dezvoltă în zona subcapsulară posterioară Frecvența și severitatea manifestărilor sunt variabile În ceea ce privește doza, regimul, durata tratamentului și susceptibilitatea individuală, nu există un consens; patogenia cataractei induse de corticosteroizi este neclară Deficiența vizuală depinde de gradul și densitatea opacizării Acuitatea vizuală este adesea redusă minim sau moderat Uneori, această cataractă este reversibilă Copiii care sunt tratați cu corticosteroizi pentru o perioadă lungă de timp ar trebui să aibă periodic examinări oculare Principala cauză a cataractei la copii este traumatismele oculare Opacificarea cristalinului poate fi rezultatul unei vânătăi sau al unei răni penetrante Cataracta este un posibil semn de abuz asupra copiilor Deteriorarea lentilelor cu tulburări poate fi cauzată de alți factori fizici, cum ar fi radiațiile Alte încălcări Lista sindroamelor și bolilor multisistem asociate cu opacitatea cristalinului și alte anomalii oculare este extrem de extinsă (Tabelul ) Tratament Metode pentru tratamentul cataractei care afectează vederea: ) îndepărtarea chirurgicală a crizei masa facială pentru a oferi o axă vizuală clară optic; ) corectarea erorii de refracție afahică rezultată cu ochelari, lentile de contact sau, în anumite cazuri, cu implantarea de lentile intraoculare; ) corectarea oricărei ambliopie de privare asociate cauzate de desensibilizare Deoarece după îndepărtarea cataractei nu este întotdeauna posibilă folosirea ochelarilor sau există contraindicații pentru purtarea acestora, vederea este restabilită cu ajutorul lentilelor de contact, considerându-le nu ca o alternativă cosmetică la ochelari, ci ca o necesitate medicală Tratamentul ambliopiei poate fi cel mai responsabil și dificil pas în restabilirea vederii la copiii cu cataractă Prognosticul depinde de mulți factori, inclusiv natura cataractei, boala de bază, vârsta copilului la debut și tratament, durata și severitatea oricărei ambliopie asociate, prezența oricărei anomalii oculare asociate (microftalmie, leziuni retiniene, nervul optic) atrofie, glaucom, nistagmus, strabism) Ambliopia persistentă este cea mai frecventă cauză a vederii slabe după operația de cataractă la copii După îndepărtarea cataractei la copii, sunt posibile afecțiuni și complicații secundare, cum ar fi consecința inflamației, formarea membranelor secundare, glaucom, dezlipirea retinei și modificări ale lungimii axei ochiului Toate acestea trebuie avute în vedere atunci când planificați tratamentul cataractei Lentila ectopică De obicei, cristalinul este suspendat pe ligamentul zonal (zinn) al corpului ciliar în spatele diafragmei irisului Anomaliile sistemului suspensiv, care rezultă din malformații, boli sau răni, pot duce la instabilitate sau deplasarea cristalinului Deplasarea cristalinului este clasificată ca luxație (deplasare completă) sau subluxație (deplasare parțială sau înclinare a cristalinului) Simptomele includ vedere încețoșată, adesea rezultatul erorilor de refracție datorate miopiei, astigmatismului sau e afachic; Nevederea Unii pacienți au vedere dublă Un semn important de deplasare este iridodoneza (tremuratul irisului), cauzat de pierderea suportului normal În plus, camera anterioară poate fi mai adâncă decât de obicei Uneori, marginea lentilei deplasate este vizibilă în diafragma pupilară Java Anomalii ale lentilei Tabel Semne clinice și modificări oculare în sindroame cu tulburări de dezvoltare în anomalii ale SNC la copilărie , Anencefalie (vezi pct ): aplazie sau hipoplazie a nervului optic « Holoprosencefalie (vezi pct ) • Hipotelorism; formă extremă de ciclopie uneori colobomul irisului • Ciclopia Un ochi cu diferite grade de dezvoltare, de obicei însoțit de o formațiune de proboscis pe frunte; adesea asociat cu holo-prosencefalie; uneori, ambii ochi se contopesc cu dublarea lentilelor, a corneei și a altor structuri, formarea rozetei retiniene, nerv optic rudimentar sau absent, modificarea formei orbitei ("diamantul") • Malformație Arnold-Chiari (vezi secțiunea ) Nistagmus, de obicei vertical, adesea în jos; paralizie oculomotorie cu diplopie, uneori strabism • Sindromul Dandy-Walker (vezi pct ) Manifestări oftalmice ale ICP crescute • Displazie septooptică (sindromul Morser) Malformație a structurilor mediane anterioare (ageneza septului peliculei ventriculului optic primitiv cu hipoplazie a nervilor optici, chiasmei și infundibulului); uneori asociate cu tulburări endocrine; defecte vizuale; strabism; nistagmus; uneori alte anomalii oculare Sindroame de craniostenoză , ) • Synirom Apera (acrocephalos indact iliya) Orbite mici, proeminente (proptoză) și ochi larg distanțați; omiterea bilaterală a canthusului exterior al ochiului; anomalii oculomotorii (strabism, oftalmoplegie parțială, nistap); edem de disc și atrofie a nervului optic; cataractă; uneori deplasarea lentilei; în cazuri rare, coloboame ale irisului și fundului de ochi • Sindromul Carpenter (acrocefalopolisindactilie) Orbite mici; deplasarea laterală a fisurilor palpebrale mediale, epicantus, omiterea bilaterală a cantului exterior al fisurii palpebrale; atrofia nervului optic; microcornee; uneori tulburarea corneei • boala Cruson (disostoză cranio-facială) Ochi proeminenti (proptoză) și larg distanțați; poate exista o luxație a globului ocular; omiterea bilaterală a canthusului exterior al ochiului; strabism; edem de disc și atrofie a nervului optic, pierderea vederii; unii pacienti au cataracta • Craniu în formă de frunză de trifoi Orbite plate cu proptoză; risc ridicat de ulcerație a corneei Diverse defecte și sindroame cranio-faciale • Displazie frontonazală (despicătură centrală) Hipertelorism (la radiografie, distanța dintre orbite este cu SD mai mare decât distanța normală de vârstă); uneori anoftalmie, microftalmie, dermoid epibulbar, colobom pleoapelor, cataractă congenitală • Sindromul Opitz Hipertelorism, asociat în special cu hipospadias, cădere bilaterală a canthusului extern; epicantus; Strabis* *' • Sindromul Wardenburg Deplasarea laterală a unghiurilor mediale ale fisurilor palpebrale și punctelor inferioare; iris heterocrom, complet sau parțial; uneori ambii irisi sunt albastri (izocromie); posibile modificări pigmentare ale fundului ochiului • Displazie okuchodentodigitală (sindrom Meyer-Schwickerat) Hipotelorism, microftalmie, microcornee, anomalii dentare și hipoplazie a smalțului, camptodactilie, sindactilie și alte defecte ale scheletului; membrana pupilară persistentă; glaucom • Sindrom Hallermann-Pitreiff (discefalie mandibuloculo-facială) Microftalmie, cataractă, sprâncene și gene rare, sclera albastră, nistagmus • Sindromul Pierre Robin • Glaucom congenital; dezlipire de retina, strabism • Sindromul Treacher Collins (disostoză maxilo-facială: sindromul Franceschetti-Klein) Omiterea colțului exterior al fisurii palpebrale de sus în jos; subdezvoltarea crestelor superciliare, coloboamele pleoapelor inferioare și uneori irisul sau coroida • Sindromul Goldenhar (displazie oculoauriculovertebrală) Omiterea colțului exterior al fisurii palpebrale de sus în jos; colobomul pleoapei, mai des al celei superioare; hipoplazia sau colobomul irisului; hipertelorism; uneori microftalmie Anomalii cromozomiale • Trisomia (sindromul Down; vezi vol , cap ) Secțiunea mongoloidă a ochilor; epicantus; dacriostenoză; blefarită; pete Brushfield pe irisi; subțierea stromei irisului la periferie; keratoconus și edem corneean; cataractă; eroare mare de refracție; strabism; nistagmus; vascularizația discală crescută Partea XXXII boli ale ochilor • Trisomia (sindromul Edwards; vezi vol , cap ) Ptoza; fisura palpebrala scurta, epicantus; creste hipoplastice ale sprancenelor; microftalmie; tulburări ale corneei, anizocorie; cataractă; colobomul fundului și discului; hipopigmentarea retinei • Trisomia (sindromul Patau; vezi vol , cap ) Microftalmie; anoftalmie; uneori ciclopie disgeneza segmentului anterior (hipoplazia irisului, aderențe ale irisului, anomalii ale unghiului camerei); tulburarea corneei; glaucom congenital; cataractă; resturi persistente ale corpului vitros ■ primar; displazie retiniană, colobom al irisului, corp ciliar, fundus; nshOiiaziya cartilaj intraocular, nervul optic • Trisomia Omiterea colțului exterior al fisurii palpebrale de sus în jos; ochi adânci; corectopia, strabism • Trisomia Dismorfia craniului; strabism • Sindromul ,X (varianta Turner si varianta mozaic; vezi v , cap ) Ptoza; epicantus, sindromul sclerei albastre; defect de vedere a culorilor; cataractă; strabism; nistagmus • XXY; XXXY; XXXXY (sindromul Klinefelter; vezi vol , cap ) Hipertelorism, epicantus; pete Brushfield pe irisi; miopie; strabism • Deleția parțială a brațului scurt al cromozomului ( p-) (vezi v , cap ) Ptoza; hipertelorism; epicantus; colobom • Diviziunea parțială a brațului scurt al cromozomului ( p-) (sindromul „strigătului pisicii”; vezi v , cap ) Omiterea colțului exterior al fisurii palpebrale în jos (incizie anti-mongoloidă a ochilor); hipertelorism, epicantus, strabism • Deleția parțială a brațului scurt al cromozomului ( p-) (vezi v , cap ) Secțiunea mongoloidă a ochilor; epicantus; sprâncene arcuite • Deleția parțială a brațului lung al cromozomului ( q-) Ptoza; epicantus; hipertelorism; microftalmie; coloboame; retinoblastom • Deleția parțială a brațului lung al cromozomului ( q-) (vezi v , cap ) Fisuri palpebrale orizontale; epicantus; ochi adânci; paloarea discului optic; degenerarea tapetoretiniană a retinei; nistagmus • Deleția parțială a brațului lung al cromozomului ( q-) Fisuri palpebrale înclinate în jos • Deleția parțială a brațului lung al cromozomului ( q-) Ptoză, epicantus • Tulburări extracromozomiale (sindromul ochiului de pisică) Omiterea colțului exterior al fisurii palpebrale de sus în jos; epicantus; hipertelorism, microftalmie; colobomul irisului, fundului de ochi, nervului optic; defecte maculare; paloarea discului; cataractă; strabism; nistagmus Tulburări ale metabolismului aminoacizilor • Albinism* Defect în formarea melaninei; forme multiple ( ) Albinism oculocutanat, tirozin-negativ; hipopigmentare generalizată; iris gri sau albastru; hipopigmentare generalizată a ochiului; fundul luminos reflex tipic roz sau portocaliu cu model vascular coroidian îmbunătățit; macula/fovea slab definite (hipoplazice); fotofobie; nistagmus; scăderea vederii; deseori eroare de refracție mare ( ) Albinism oculocutanat, tirozin pozitiv', pigmentarea poate crește cu vârsta; iris albastru, galben sau maroniu; Culoare crește cu vârsta; fotofobie; nistagmus; vedere subnormală care se poate îmbunătăți odată cu vârsta ( ) Mutant galben”, un albinism generalizat în care se produce un pigment gălbui în loc de melanină, dând o anumită culoare pielii și părului ( ) sindromul Herzhmansky-Pudlak; albinism tirozin-negativ asociat cu diateza hemoragică; culori radu" ka de la gri-albăstrui la maro; fotofobie; nistagmus; pierdere ușoară până la moderată a vederii ( ) Sindromul Cross', tirozin pozitiv; sindrom de hipopigmentare, fibromatoză gingivală; spasticitate, mișcări atetoide și microftalmie; iris albastru sau gri, microftalmie; cataracta; deficiență vizuală semnificativă; nistagmus ( ) Albinism ocular', deficit de pigment limitat la ochi; hipopigmentare generalizată a ochiului; hipoplazie maculară; nistagmus (negrii au fundul mozaic) • Alcaptonurie (vezi vol , p , ) Culoarea neagră a sclerei, cel mai vizibilă la locurile de atașare ale mușchilor extraoculari • Tirozinemia (sindromul Richner-Hanhart; vezi vol , p ) Ulcerație corneeană asemănătoare cu herpesul • Cistinoză (vezi pct ) Acumularea de cristale de refracție în cornee (cel mai bine văzută rbi gie cu o disecție sau contuzie a nervului Traumă contondente a orbitei poate duce la pierderea severă a vederii dacă forța traumatică este transmisă la canalul nervului optic și întrerupe alimentarea cu sânge a părții intracanaliculare a nervului Tratamentul constă în doze mari de corticosteroizi sau decompresie a canalului optic LITERATURĂ Anderson RL, Panje IV R , Gross C E Orbirea nervului optic în urma unui traumatism contondent al frunții Oftalmologie ; : Barr C C, Glaser J , Blankenship G Umflarea acută a discului în diabetul juvenil: Profil clinic și istorie naturală a cazuri Arch Ophthalmol ; : Brown MD, Voljavec AS, Lott MT și colab Neuropatia optică ereditară a lui Leber: un model pentru bolile neurodegenerative mitocondriale FASEB J ; : Costin G , Murgprec AL Funcția hipotalamo-hipofizară la copiii cu hipoplazie a nervului optic Am J Dis Child ; : Haik BG, Greenstein SH, Smith ME și colab Detașarea retinei în anomalia moming glor Oftalmologie ; : Hayreh SS Edem de disc optic la creșterea presiunii intracraniene: VI Tulburări vizuale asociate și patogeneza lor Arch Ophthalmol ; : Hoover DL, Robb R M , Petersen RA Optic disc drusen and pnmary megalencephalj la copii J Pediatr Ophthalmol Strabismus , : Hotchkiss ML, Green IV R Aplazia și hipoplazia nervului optic J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Hoyi CS Atrofie optică autosomal dominantă Un spectru de disaouitj Oftalmologie ; : Kazarian E L , Gager IV E Nevrita optică care complică vaccinarea pojarului, oreionului și rubeolei Am J Ophthalmol , : Leys D, Petit H , Bosk AM și colab Neuromyelitis optica (boala Devic) Patru cazuri Rev Neurol (Paris) ; : Listemick R , Louis D N , Packer RJ et al Glioame ale căii optice la copiii cu neurofibromatoză : Declarație de consens din grupul de lucru pentru gliom de cale optică NF Ann Neurol ; : Maigalith D , Jan JE, McCormick AQ și colab Spectrul clinic al hipoplaziei congenitale a nervului optic Revizuirea a de pacienți Dev Med Child Nt urol ; : Nikoskelainen E Hoyt IV F , Nummelin K Constatări oftalmoscopice la pacienții cu neuropatie optică ereditară Leber I Constatări fundus la membrii familiei asimptomatice Arch Opatalmol ; : Grupul de studiu al nevritei optice Tnctiune X isuala la ani dupa nevrita optica Experiența studiului de tratament al nevritei optice Arch Oohthalmol ; : Partea XXXII boli ale ochilor Rcpka M X , Miller NR Atrofie optică la copii Am J Ophthalmol ; : Rosenberg MA, Savino PJ, GlaserJ S O analiză clinică a pseudopapilledemului I Populatie, lateralitate acuitate, eroare de refracție, caracteristici oftalmoscopice și boli coincidente Arch Ophthalmol ; : Sergott RC, Savino PJ, Bosley TM Decompresia modificata a tecii nervului optic ofera o imbunatatire vizuala pe termen lung pentru pseudotumor cerebri Arch Ophthalmol ; : Singh G , Lotl M T „ Wallace DC O mutație a ADN mitocondrial ca cauză a neuropatiei optice ereditare a lui Leher N Engl J Med ; : SkarfB Hoyt CS Hipoplazia nervului optic la copii: Asociere cu anoinalizări ale sistemului endocrin și SNC Arch Ophthalmol ; : Traboulsi E L, O'Neill J E Spectrul în morfologia așa-numitei „anomalii discului momingglory” J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : WeissA H , Beck R IV Neuroretinita în copilărie J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Capitolul Glaucom la copii Glaucomul este un termen general pentru afectarea nervului optic cu pierderea câmpului vizual cauzată de sau asociată cu PIO crescută Boala se clasifică în funcție de vârsta copilului la debut și pe baza asocierii sale cu alte boli oculare sau sistemice Glaucomul, care debutează în primii ani de viață, se numește infantil (congenital), la vârsta de - de ani - juvenil Glaucomul primar înseamnă că cauza bolii este o anomalie izolată a aparatului de drenaj al ochiului (rețea trabeculară) Peste % din cazurile de glaucom infantil sunt primare În glaucomul secundar, un defect similar al rețelei trabeculare se dezvoltă pe fondul altor boli oculare sau sistemice Frecvența glaucomului infantil primar este de numai , % Manifestari clinice Simptomele glaucomului infantil includ triada clasică de semne: epifora (lacrimația), fotofobia (sensibilitatea la lumină) și blefarospasmul (închiderea pleoapelor) Fiecare dintre aceste semne poate fi cauzat de iritația gulerului Numai % dintre sugarii afectați prezintă un complex de simptome clasice Alte semne sunt umflarea și mărirea corneei și a ochiului, injecția conjunctivală și vedere încețoșată Sclera și corneea sunt mai elastice în copilăria timpurie decât în anii mai târziu În acest sens, o creștere a IOP determină o creștere a globului ocular, inclusiv a corneei, și duce la dezvoltarea buftalmiei („ochiul taurului”) Dacă corneea continuă să se mărească, placa sa de margine posterioară (membrana Descemet) se rupe, ceea ce poate duce la cicatrici permanente ale corneei Lacrimile din membrana Descemet (fâșiile lui Gaab) sunt definite ca benzi orizontale edematoase sau spirale care se încrucișează sau se ondulează în jurul zonei centrale a corneei Aceste dungi sunt rareori observate la copiii mai mari de ani sau în cornee cu diametrul mai mic de mm Odată cu creșterea IOP, corneea devine și ea edematoasă și tulbure Edemul corneean provoacă lacrimare și fotofobie Dacă oricare dintre simptomele de mai sus este prezent la un copil cu suspiciune de blocare a canalului nazolacrimal, trebuie luat în considerare glaucomul Glaucomul unilateral este de obicei detectat precoce la copii din cauza dimensiunii diferite a corneei din ochi Cu o boală bilaterală, părinții pot să nu observe o creștere a corneei Mulți părinți consideră că ochii mari ai copiilor lor sunt atrăgători și nu caută ajutor până când apar alte simptome Examinarea ochiului relevă excavarea capului nervului optic Nervul optic este ușor întins prin presiune excesivă Se formează cu ușurință o excavație centrală adâncă, care regresează atunci când presiunea se normalizează Unii sugari și copii cu glaucom precoce au probleme de dezvoltare mai severe în segmentul anterior al ochiului Neurocristopatiile, cunoscute anterior ca disgeneza mezodermală, combină un spectru de tulburări asociate cu dezvoltarea anormală a segmentului anterior în perioada embrionară De obicei, aceasta este o încălcare bilaterală - anomalii ale irisului, corneei și cristalinului, pot exista aniridie, cataractă, sferofacie și deplasare a cristalinului Glaucomul secundar se dezvoltă pe un fundal de vitros primar hiperplazic persistent sau PH Capitolul Glaucomul la copii apare și din cauza traumatismelor, hemoragiei intraoculare, inflamației ochiului și tumorii intraoculare Tulburările sistemice asociate cu glaucomul la sugari includ sindromul Sturge-Weber, boala Reuing Sausen, sindromul Lowe, sindromul Marfan, rubeola congenitală, o serie de sindroame cromozomiale și xantogranulomul juvenil Diagnostic și tratament Glaucomul infantil este diagnosticat prin semne și simptome recunoscute În timp ce măsurarea IOP poate fi utilă în monitorizarea răspunsului la tratament, nu este principalul instrument de diagnostic Odată ce a fost pus un diagnostic, tratamentul ar trebui să înceapă prompt Spre deosebire de glaucomul la adulți, unde medicamentele sunt adesea prima linie de tratament, glaucomul pediatric este tratat în primul rând prin intervenție chirurgicală Operația are ca scop normalizarea unghiului camerei anterioare (gonio- și trabeculotomie), scurgerea umorii apoase din ochi (trabeculotomie etc ) sau reducerea formării umorii apoase (ciclocrioterapie și fotociclocoagulare) Adesea sunt necesare mai multe intervenții chirurgicale pentru a scădea IOP și a o menține la un nivel normal; este de asemenea nevoie de tratament medicamentos pe termen lung Deși vederea poate fi afectată ca urmare a leziunii laucomatoase a nervului optic sau a cicatricilor corneene, aceasta este cel mai frecvent asociată cu ambliopie LITERATURĂ Batdei'i A M , Hadjistilianou T Glaucom congenital asociat cu alte anomalii în de cazuri Glaucom ; : Barsovm-Honsy M , Chevrette L Incidența și prognosticul glaucomului infantil Un studiu de de cazuri Oftalmologie ; : Citns GW, Irrpathi RC, Tripathy BJ Glaucom în sindromul Sturge-Weber Oftalmologie ; : Ginsberg J , Bove K E , Fogelson MH Trăsături patologice ale ochiului în sindromul oculo-c^rebrorenal (Lowe) J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Kushrei BJ, Sondheiner S Tratamentul medical al glaucomului asociat cu retinopatia cicatricială a prematurității Am J Ophthalmol ; McPhe son S D Jr , Beiry D P Goniotomie vs trabeculotomie externă pentru glaucomul de dezvoltare Am J Ophthalmol ; : Ididlaney PB, Selleck C , Al-Awad A et al Trabeculotomia și trabeculectomia combinate ca procedură inițială în glaucom congenital necomplicat Arch Ophthalmol ; : Netland P „ Walton D Glaucom drainagc unplants in pediatric patients Opthalmic Surg Lasers ; : Neely D E, Plager DA Endociclofotocoagularea pentru managementul glaucoamelor pediatrice dificile J Am As-soc Pediatr Ophthalmol Strabismus , : Quigley HA Glaucom din copilărie: Rezultate cu trabeculotomie și studiu de cupping reversibil Oftalmologie ; : Rubin SE, Marcus C H Glaucomul în copilărie Ophthalmol Clin North Am ; : Seidman DJ, Nelson L B Calhoun JH și colab Semne și simptome în prezentarea glaucomului infantil primar Pediatrie ; : Stern JH, Catalono RA Starea actuală a măsurilor diagnostice și terapeutice în glaucomul infantil Semin Ophthalmol ; : Capitolul Anomalii de orbită Hipertelorism și hipotelorism Hipertelorismul se referă la distanța mare a ochilor sau distanța crescută dintre orbite, care poate fi o tulburare morfogenetică, o malformație primară sau o tulburare secundară asociată cu o anomalie de dezvoltare, cum ar fi meningo-, encefalocel sau despicare persistentă a feței Este adesea asociat cu strabism, aproape întotdeauna cu exotropie și ocazional cu atrofie a nervului optic Hipotelorismul este o distanță îngustă între orbite, care poate fi o variantă morfogenetică izolată sau poate fi combinată cu alte anomalii, precum epicantus sau holoprosencefalie, sau poate fi o tulburare secundară în distrofia craniului (scafocefalie, sau craniul navicular) Exoftalmie și enoftalmie Proeminența globului ocular se numește exoftalmie și pi proptoză Motivul poate fi o orbită superficială, de exemplu, cu multe defecte ale craniului facial sau o creștere a masei țesutului intraorbitar în bolile tumorale, vasculare și inflamatorii Complicațiile pentru ochi pot fi keratopatie prin expunere (ca urmare a expunerii globului ocular), mobilitate redusă Partea XXXII boli ale ochilor atrofia globului ocular si a nervului optic cu pierderea vederii Deplasarea mărului înapoi sau scufundarea lui în orbită se numește enoftalmie Poate fi cauzată de o încălcare a integrității orbitei sau de atrofia țesutului orbital Flegmonul orbital Inflamația țesuturilor orbitei, însoțită de proptoză, limitarea mobilității mărului, umflarea conjunctivei (chemoza), inflamația și umflarea pleoapelor Există disconfort, de obicei pe fondul simptomelor generale de intoxicație, febră și leucocitoză Vezi și vol , cap Celulita orbitală poate rezulta dintr-o infecție directă cauzată de leziuni, sedimentarea metastatică a microorganismelor în bacteriemie sau, mai des, din introducerea directă sau răspândirea infecției prin vene de la locurile de infecție, de exemplu, de la pleoape, conjunctivă, măr, glanda lacrimală , sac nazolacrimal, sau în majoritatea cazurilor din sinusurile paranazale Uneori, semnele clinice sunt cauzate de o tumoare primară sau metastatică a orbitei Cea mai frecventă cauză a celulitei orbitale la copii este sinuzita paranazală Cei mai frecventi agenți cauzali sunt Haemophilus influenzae netipificat, Staphylococcus aureus, streptococul P-hemolitic de grup A, Streptococcus pneumoniae și bacteriile anaerobe Manifestările clinice pe fondul sinuzitei paranazale variază în funcție de localizarea și gradul de implicare a orbitei În prima etapă, apare umflarea pleoapelor - edem cauzat de o încălcare a fluxului venos sau inflamația reactivă a periostului subiacent În acest stadiu, inflamația este încă limitată la sinus În a -a etapă se dezvoltă un abces subperiostal, există o acumulare de puroi între periost și peretele orbitei cu durere locală, deplasarea mărului și limitarea mobilității ochiului Etapa este stadiul adevăratului flegmon orbital cu proptoză și mobilitate redusă a ochilor În a -a etapă, un abces orbital se dezvoltă ca urmare a localizării infecției în orbită sau a răspândirii unui abces subperiostal prin periost Probabilitatea de complicații este mare Implicarea nervului optic poate duce la pierderea vederii Răspândirea infecției de pe orbită la cavitatea craniană poate duce la tromboză sinusul cavernos, meningita sau formarea unui abces epidural, subdural sau a unui abces cerebral Este foarte important să recunoaștem rapid flegmonul orbital și să începem un tratament intensiv (vezi t cap ) De obicei sunt indicate spitalizarea și tratamentul sistemic cu antibiotice Uneori este necesară o intervenție chirurgicală pentru drenarea sinusurilor infectate sau a abceselor subperiostale și orbitale Flegmon peribital Aceasta este inflamația pleoapelor și a țesuturilor periorbitale fără dovezi de implicare reală a orbitei (proptoză sau mișcare limitată a ochilor) Frecvent la copiii mici, poate fi cauzat de un traumatism, o rană infectată sau un abces al pleoapei sau al regiunii periorbitale (boală pustuloasă, orz, conjunctivită, dacriocistită sau mușcătură de insectă) Poate fi asociată cu o infecție a tractului respirator sau bacteriemie cu streptococi, pneumococi sau H influenzae tip b Ceea ce poate fi confundat inițial cu celulită periorbitală sau preseptală poate fi de fapt primul semn de sinuzită, care poate evolua uneori la celulită orbitală adevărată Tratamentul cu antibiotice trebuie inițiat prompt și pacientul monitorizat îndeaproape (semne de sepsis și progresie locală) (vezi vol , cap ) inflamarea orbitei Inflamația orbitei poate fi primară sau secundară unei boli sistemice Inflamația idiopatică a orbitei (tumoare falsă a orbitei) este o manifestare a unei game largi de boli clinice Este însoțită de durere, umflarea pleoapelor, proptoză și febră Inflamația poate afecta un singur mușchi extraocular (miozită) sau întreaga orbită Inflamația orbitei poate fi ușor confundată cu flegmonul orbital; Semnul distinctiv este absența bolii sinusurilor asociate, dovezile CT ale bolii și nicio îmbunătățire după antibiotice sistemice Tratamentul constă în doze mari de corticosteroizi sistemici În cazurile de boală persistentă sau recurentă se utilizează radiații sau imunoterapie Oftalmopatia în boala tiroidiană este considerată a fi secundară unui mecanism imunitar afectat care provoacă inflamația și depunerea mucopolizaharidelor și a colonului Capitolul dagen in muschii extraoculari si tesutul orbital Implicarea mușchilor extraoculari în proces poate duce la strabism restrictiv Retracția pleoapelor și exoftalmia contribuie la expunerea corneei cu infecția sau perforarea acesteia Când procesul se extinde în partea posterioară a orbitei, este posibilă compresia nervului optic Tratamentul include corticosteroizi sistemici, iradiere orbitală, intervenție chirurgicală a pleoapelor, tratament chirurgical al strabismului sau decompresie orbitală pentru ameliorarea simptomelor și protejarea funcției vizuale Gradul de implicare orbitală este adesea independent de starea bolii sistemice Vezi și vol , cap Alte tulburări sistemice care pot provoca inflamație orbitală sunt limfomul, sarcoidoza, amiloidoza, poliarterita nodoasă, LES, dermatomiozita, granulomatoza Wegener și xantogranulomul juvenil Tumori ale orbitei În copilărie, sunt posibile diferite tumori pe orbită sau în apropierea acesteia Dintre tumorile benigne, cele mai frecvente sunt tumorile vasculare (în principal hemangiomul) și dermoidele, ale tumorilor maligne - rabdomiosarcomul, limfosarcomul și neuroblastomul metastatic Există germinarea gliomului nervului optic și a retinoblastomului pe orbită Manifestările tumorilor orbitale depind de localizarea lor și de natura creșterii, principalele dintre ele sunt proptoza, imposibilitatea repoziționării și scăderea mobilității ochiului Poate o masă palpabilă Alte caracteristici semnificative sunt ptoza, congestia glandului și atrofia nervului optic și pierderea vederii Deteriorarea vaselor este însoțită de o pulsație vizibilă a mărului Tumoarea orbitală este determinată prin metodele de sondare cu ultrasunete, RMN și CT Copiii cu leziuni masive pot avea o tumoare falsă LITERATURĂ barone S R , Aiuto L T Celulita periorbitală și orbitală în era vaccinului Haemophilus influenzae J Pediatr Opthalmal Strabismus ; : Haik B G Jakobiec F A, Ellsworth RM și colab Capilla-y he-mangiom al pleoapelor și al orbitei O analiză a caracteristicilor clinice și a rezultatelor terapeutice în cazuri Oftalmologie ; Hawkins DB, Clark RW Implicarea orbitală în sinuzita acută: Lecții de la de pacienți din copilărie Clin Pediatru ; : Mottow LS, Jakobiec FA Pseudotumor orbital inflamator idiopatic în copilărie Arch Ophthalmol ; : ScuturiJ A , Bakewell B , AugsbergerJ J şi colab Masele orbitale care ocupă spațiu la copii: o revizuire a de biopsii consecutive Oftalmologie ; : Utresky SH, Kennerdell JS, Gupta J P Sraves' oftalmopatia în copilărie și adolescență Arch Ophthalmol ; - Weiss A , Friendly D , Eglin K și colab Celulita bacteriana periorbitala in copilarie Oftalmologie ; : Capitolul Leziuni oculare În aproximativ / din cazuri, cauza orbirii la copii este trauma Copiii și adolescenții reprezintă un număr disproporționat de leziuni oculare Băieții cu vârsta între - ani sunt cei mai vulnerabili; rata de accidentare a acestora este de ori mai mare decât cea a fetelor Majoritatea rănilor sunt asociate cu sportul, aruncarea cu săgeți de jucărie, aruncarea altor obiecte, aruncarea cu bastoane, cu pietre, lansarea artificiilor și mânuirea pistoalelor cu aer comprimat Această din urmă împrejurare duce la leziuni deosebit de frecvente ale ochilor și orbitelor Majoritatea rănilor sunt evitabile (vezi vol , cap ) Echimoza și umflarea pleoapelor Aceasta este o consecință comună a traumei contondente Hemoragia la nivelul pleoapelor și în apropierea orbitei („ochiul negru” sau „lanternă”) se rezolvă spontan, dar ochiul trebuie examinat cu atenție pentru leziuni grave mai profunde, cum ar fi o fractură a orbitei, hemoragie intraoculară sau ruptura mărului Ruptura pleoapelor Necesită o atenție specială la tratament Cu o ruptură orizontală a pleoapei superioare, este posibilă deteriorarea levatorului, plăcii cartilaginoase sau septului orbital Fuziunea necorespunzătoare poate duce la ptoză, distorsiunea pleoapelor sau hernia țesutului orbital O ruptură a pleoapei superioare necesită o aliniere chirurgicală atentă, astfel încât să nu existe crestătură, eversiune sau inversare a marginii pleoapei cu o poziție incorectă a genelor, ceea ce Partea XXXII boli ale ochilor humusul poate duce la epifora (lacrimație), defecte de umezire a corneei și iritație cronică O ruptură în apropierea cantusului medial poate afecta punctum, tubii sau ductul nazo-lacrimal; in aceste cazuri este necesar un tratament microchirurgical de catre un chirurg oftalmologic cu experienta În toate cazurile de ruptură a pleoapelor este obligatorie o examinare a mărului pentru prezența sau absența unei plăgi perforate Abraziunea superficială a corneei Zgârierea, abraziunea sau expunerea corneei expun stratul epitelial bazal și nervii superficiali ai corneei Aceasta este însoțită de durere, lacrimare, fotofobie și scăderea vederii Pentru a detecta abraziunea corneei, colorantul cu fluoresceină este instilat în ochi și corneea este examinată în lumină albastră filtrantă folosind o lampă cu fantă; pentru examinarea pacienților mici, poate fi utilizată o lampă manuală Wood's Tratamentul are ca scop vindecarea și ameliorarea durerii, cu aplicații topice frecvente de unguente antibiotice până când epiteliul este complet vindecat Aplicarea pansamentelor semi-compresive nu grăbește vindecarea și nici nu reduce durerea Mai mult, un pansament aplicat necorespunzător poate fi el însuși abraziv pentru cornee Cicloplegicul local ( % clorhidrat de ciclopentolat) poate ameliora durerea din spasmul mușchilor ciliari cu abraziune extinsă La domiciliu, anestezicele locale nu sunt recomandate deoarece inhibă reflexul natural de clipire Corp străin pe sau în interiorul corneei sau conjunctivei De obicei provoacă disconfort sever, lacrimare și inflamație În cele mai multe cazuri, un corp străin este detectat cu o bună iluminare și mărire; puteți folosi un oftalmoscop direct cu lentilă de mărire (+ sau + ) În multe cazuri, inspecția lămpii cu fantă este necesară, mai ales dacă particulele străine sunt metalice sau adânc încorporate Unii corpi străini conjunctivali tind să se încadreze sub pleoapa superioară, provocând o senzație de corp străin în cornee atunci când pleoapa se mișcă; ca urmare, pe cornee se pot forma zgârieturi liniare verticale În prezența unor astfel de zgârieturi, trebuie asumat un corp străin și pleoapa întoarsă pe dos (vezi capitolul ) Dacă un corp străin suspectat, dar nedetectat, sunt necesare investigații suplimentare Dacă istoricul sugerează un impact cu particule de mare viteză, poate fi necesară o radiografie a ochiului pentru a detecta probabil un corp străin în ochi Îndepărtarea corpului străin poate fi facilitată prin instilarea unei picături de anestezic local Multe corpi străine pot fi îndepărtate prin clătirea ochiului sau folosind un aplicator cu o bucată de bumbac umedă la capăt Corpii străini intruși trebuie îndepărtați de un oftalmolog După îndepărtarea unui corp străin corneean, pot rămâne defecte epiteliale, care trebuie tratate în același mod ca abraziunea Corpii străini metalici pot provoca formarea de „rugina” în țesuturile corneei; La - zile de la îndepărtarea corpului, ochiul trebuie examinat de un oftalmolog, deoarece dacă se formează un inel de „rugină”, este necesar un tratament suplimentar (răzuire) Ruptura și perforarea corneei sau sclerei Acestea necesită trimitere urgentă la un oftalmolog și tratament chirurgical prompt pentru a salva ochiul și vederea Semne importante ale unei leziuni penetrante a ochiului sunt colapsul camerei anterioare, distorsiunea și deplasarea pupilei și țesutul întunecat (uvea) care iese în rană Tratamentul de urgență constă în protejarea ochiului rănit de alte leziuni prin aplicarea unui bandaj steril și a unui scut dur peste ochi Dacă astfel de materiale medicale nu sunt la îndemână, trebuie să faceți un ecran de protecție din plastic sau o ceașcă de spumă sau dintr-o bucată de carton, dându-i forma unei cutii sau a unui con Numărul de manipulări trebuie redus la minimum și nu trebuie instalate medicamente, cu excepția celor recomandate de medicul oftalmolog Hyphema Aceasta este prezența sângelui în camera anterioară a ochiului Poate fi rezultatul unei plăgi contondente sau perforate Hyphema se găsește ca un nivel de lichid roșu aprins sau închis între cornee și iris sau ca o întunecare difuză a umorii apoase Copiii cu hipema simt durere și pot fi somnolenți Li se prescrie repaus la pat cu capul ridicat cu - °, ceea ce facilitează depunerea și resorbția sângelui Unii copii trebuie să fie trimiși la spital și să li se prescrie sedative pentru a se asigura că aceste condiții sunt îndeplinite În unele cazuri, pentru a preveni resângerarea, midriaticele sunt administrate local, local sau oral Capitolul corticosteroizi și acid aminocaproic oral Resângerarea începe de obicei la până la zile după sângerarea inițială, crescând riscul de complicații Prezența sângelui în camera anterioară poate provoca o creștere a IOP și colorarea corneei cu sânge, ceea ce poate afecta vederea În astfel de cazuri, se efectuează îndepărtarea chirurgicală a cheagului și spălarea camerei anterioare Pacienții cu anemie falciformă sau purtători au un risc mai mare de pierdere acută a vederii și resângerare și necesită un tratament mai agresiv În urma unui istoric de hipem traumatic, glaucomul se dezvoltă adesea mai târziu în viață Daune chimice Arsura chimică a corneei și a altor țesuturi este una dintre cele mai urgente afecțiuni care necesită asistență medicală urgentă Arsurile alcaline sunt de obicei mai grave decât arsurile acide, deoarece alcaliile reacţionează cu grăsimile pentru a forma săpunuri care descompun membranele celulare, permiţând alcalii să intre mai departe în ochi Acidul cauzează de obicei leziuni tisulare mai puțin severe și mai localizate Epiteliul corneei oferă o anumită protecție împotriva acizilor slabi, iar acizii cu un pH de cel puțin , nu provoacă daune grave Acizii mai puternici provoacă precipitarea proteinelor tisulare, ceea ce creează o barieră fizică care împiedică pătrunderea lor ulterioară Arsura ușoară acidă sau alcalină se caracterizează prin injectarea și umflarea conjunctivei și eroziunea ușoară a epiteliului corneei Stroma corneei poate fi ușor edematoasă și poate exista un răspuns celular inflamator ușor până la moderat în camera anterioară Sub acțiunea unui acid puternic, corneea și conjunctiva devin rapid albe și devin opace Epiteliul corneean se poate desprinde, lăsând în urmă stromă relativ clară; acest aspect maschează inițial severitatea arsurii În arsurile alcaline severe, apare tulburarea corneei Tratamentul de urgență al unei arsuri chimice trebuie început imediat prin clătirea ochiului cu multă Noda sau soluție salină În timpul spălării, ochii sunt curățați, particulele străine sunt îndepărtate Dacă natura arsurii chimice nu este cunoscută, pH-ul trebuie determinat folosind hârtie Indi-Cat și agentul, bazic sau acid ^R^spălarea trebuie să fie de cel puțin de minute sau înainte de utilizare litri de soluție de clătire pentru fiecare ochi pentru o arsură ușoară și timp de până la ore sau până la litri de lichid pentru o arsură gravă La sfârșitul spălării, pH-ul trebuie să fie normal ( , - , ) La aproximativ de minute după spălare, pH-ul trebuie determinat din nou pentru a se asigura că nu s-a schimbat Fractură O fractură directă a peretelui inferior al orbitei este asociată cu o fractură a marginii sale, o fractură indirectă este o fractură izolată a peretelui inferior, este adesea numită explozivă O fractură a peretelui inferior este de obicei rezultatul unei lovituri pe orbită (în special pe suprafața sa laterală inferioară) cu un obiect cu dimensiuni mai mari decât acesta, cum ar fi o minge, un pumn sau o lovitură pe tabloul de bord al unui mașină Cel mai evident semn clinic al unei fracturi a peretelui inferior al orbitei este restricția privirii în sus, suplimentar - echimoza pleoapei inferioare, epistaxisul, emfizemul orbitei și ipoteza obrazului unilateral și a buzei superioare din cauza rupturii pleoapei inferioare nervul infraorbitar care trece prin peretele inferior al orbitei O fractură orbitală este cel mai bine vizualizată cu radiografie simplă și CT Peretele inferior și sinusul maxilar sunt mai bine văzute în proiecția Waters Tratamentul copiilor cu fracturi acute de orbita constă în profilaxie cu antibiotice, decongestionante nazale și pungi cu gheață Dacă mușchii oculari externi sunt lezați (care se manifestă prin limitarea mobilității ochiului și diplopie) și în formarea unei hernii a țesutului orbital sau a ochiului însuși (sub formă de enoftalmie), poate fi necesară o corecție chirurgicală Rană penetrantă a orbitei În aceste cazuri, este necesară o examinare atentă a victimei pentru posibile leziuni ale ochiului, nervului optic sau creierului La examinare, este necesar să se afle dacă există un corp străin în ochi Cu o rană penetrantă a orbitei, hemoragiile în orbită și infecția acesteia sunt frecvente; în astfel de cazuri, este necesară asistență urgentă Abuz asupra copilului Aceasta este cauza principală de afectare a ochiului sau a zonei orbitale Manifestarile sunt numeroase si joaca un rol important in stabilirea acestui sindrom Posibilitatea unei răni non-accidentale trebuie luată în considerare la orice copil cu echimoză sau ruptură a pleoapelor, hemoragie orbitală sau periorbitală, Partea XXXII boli ale ochilor Orez , Hemoragia retiniană la un copil cu hematom subdural ca urmare a abuzului cu deplasarea cataractei sau a cristalinului, dezlipirea retinei (Fig ) Vezi și vol , cap Pagube de artificii Leziunile cauzate de artificii sunt cele mai grave dintre toate leziunile oculare la copii Aproximativ % din vizitele la urgențe din cauza artificiilor sunt leziuni oculare În Statele Unite, cele mai multe dintre aceste cazuri apar de Ziua Independenței Leziuni oculare în sport și prevenirea acestora Deși leziunile sportive apar la toate grupele de vârstă, mult mai mulți copii și adolescenți decât adulții participă la sporturi cu risc ridicat Proporția disproporționată a accidentărilor sportive la copii se datorează faptului că mai mulți copii decât adulții participă la aceste sporturi, precum și lipsei de pregătire sportivă a copiilor și probabilității ca aceștia să folosească o protecție necorespunzătoare a ochilor Vezi vol , cap și Sporturile cu cel mai mare risc pentru ochi sunt sporturile în care protecția ochilor nu este disponibilă, cum ar fi boxul, luptele și artele marțiale Sporturile care implică obiecte care se mișcă rapid, cum ar fi o minge sau un puc, un pachet, o rachetă prezintă, de asemenea, un mare risc sau săgeată (baseball, hochei, lacrosse, sporturi cu rachetă, tir cu arcul) și sporturi care permit contactul agresiv (fotbal, baschet) Cele mai frecvente leziuni oculare apar la baschet și baseball Majoritatea sporturilor folosesc ochelari de protecție Pentru baschet, sporturi cu rachetă și alte sporturi recreative care nu necesită purtarea căștii sau a ecranului facial, se folosesc ochelari de sport din policarbonat turnat, prinși pe cap cu o bandă elastică Pentru hochei, fotbal, lacrosse și baseball, există căști speciale cu protecție facială din policarbonat Copiii trebuie să poarte ochelari de protecție și sub cască În baseball, marcarea este necesară în pozițiile de bataie sau de prindere; in alte pozitii este suficient un punct LITERATURĂ Comisia Americană de Pediatrie pentru Medicină Sportivă și Fitness, Academia Americană de Oftalmologie Comitetul pentru Siguranța Ochilor și Oftalmologia Sportului Ochelari de protecție pentru tinerii sportivi Pediatrie ; : Catalano RA Leziuni oculare și prevenire Pediatric Clin North Am ; : Deutsch TA, Weinreb RN, Goldberg MF Indicații pentru managementul chirurgical al hifemei la pacienții cu trăit de celule falciforme Arch Ophthalmol ; : Hofman RF, Paul T O , Pentelei-MolnerJ Managementul traumatismelor corneene la naștere J Pediatr Ophthalmol Strabismus ; : Kaiser P K O comparație a plasturii sub presiune versus fără plasturi pentru abraziunile corneene datorate traumei sau îndepărtarea corpului străin Grupul de Studiu pentru Abraziunea Corneei - Oftalmologie ; : Lavrich JB, Goldberg D S, Nelson L B și colab Rezultatul vizual al leziunilor oculare severe în anii ambliopiageni Bmocular Vision ; : Levin A V Manifestări oculare ale abuzului asupra copiilor oftalmologic- mol Clin North Am ; : Nelson L B , Wilson TW, Jeffers J B Leziuni oculare în copilărie: demografie, etiologie și prevenire Pediatrie , : Pfister RR Leziuni chimice ale ochiului Oftalmologie ; : Leziuni grave din ajun asociate cu artificiile - Uni ei States, - MMWR Morbid Mortal Wkly ReP ; : Smith GA, Knapp JF, Bamett TM și colab Strălucirea roșie a rachetei, bombele izbucnind în aer: Fii eworks- Și răni la copii Pediatrie ; : PARTE XXXIII BOLI URECHII Gleva Manifestari clinice Joseph Haddad Jr (Joseph Haddad Jr ) Bolile urechii și ale oaselor temporale sunt caracterizate de opt semne și simptome principale, care sunt discutate mai jos Otalgie De obicei din cauza inflamației urechii externe sau medii, dar poate rezulta din implicarea dinților, a articulației temporomandibulare sau a glotei La sugari, singurul semn de durere de ureche poate fi zvâcnirea sau frecarea urechii cu iritabilitate generală sau somn slab, mai ales pe un fundal de temperatură corporală ridicată Numai zvâcnirea urechii nu indică prezența patologiei urechii > Otoree purulentă Acesta este un semn de otită externă, otită medie (Otită medie) cu perforare a membranei timpanice (TM) și/sau drenaj printr-un tub de timpanostomie trecebil Secrețiile sanguine se pot datora inflamației acute sau fonice (adesea cu granulație), • Traume, neoplasm, corp străin sau aiscrazie (modificare patologică) a sângelui O scurgere clară înseamnă că există o perforație a TA cu un flux seros de m din urechea medie sau, în cazuri rare, LCR curge prin defecte (congenitale sau traumatice) în canalul auditiv extern sau din urechea medie Pierderea auzului Apare ca urmare a unei afecțiuni a urechii externe sau medii (ipoacuzie conductivă), din cauza patologiei urechii interne, a structurilor retrocohleare sau a căilor auditive ale sistemului nervos central (ipoacuzie senzorineurală) Cea mai frecventă cauză a pierderii auzului la copii este SRO umflare Umflarea în jurul urechii este cel mai adesea rezultatul unei inflamații (otita externă, pericondrite, mastoidite), traumatisme (hematom), excrescențe chistice benigne sau neoplasme Vertij Copiii se plâng rar de amețeli: copilul sau părinții săi pot să nu raporteze ei înșiși dezechilibrul până când nu sunt întrebați în mod expres Vertijul (un tip special de vertij) este recunoscut prin prezența halucinațiilor, iluziilor sau a senzației de mișcare Amețeala se manifestă ca o schimbare a orientării în spațiu, este mai puțin specifică decât vertijul Cea mai frecventă cauză a amețelii la copii este o boală a tubului auditiv al urechii medii Vertijul poate fi cauzat și de labirintită, fistula perilimfatică între urechea internă și medie din cauza traumatismului sau defectului congenital al urechii interne, colesteatom mastoid sau al urechii medii, neuronită vestibulară, vertij paroxistic ușor, boala Meniere sau boala SNC Copiii mai mari sunt capabili să descrie eroarea Partea XXXIII Boli ale urechii torsiune sau rotație a camerei; la copiii mici, dezechilibrul se exprimă doar sub formă de cădere, poticnire sau stângăcie Nistagmus Nistagmusul orizontal sau clonic unidirecțional este de obicei asociat cu vertij și este de origine vestibulară Zgomot în urechi Deși nu este obișnuit ca copiii să raporteze ei înșiși tinitusul, acesta este destul de frecvent, mai ales în cazurile de boală a trompei lui Eustachio sau hipoacuzie neurosenzorială (NSHL) Copiii pot descrie tinitusul dacă sunt întrebați, inclusiv lateralizarea și calitatea sunetului Paralizie facială Nervul facial poate fi afectat spontan de-a lungul cursului său prin urechea medie la % dintre pacienți; infectia cu inflamatie locala (mai des cu otita medie acuta) poate duce la paralizia temporara a nervului facial Poate apărea și din cauza colesteatomului, a paraliziei Bell, a sindromului Ramsay Hunt (herpes zoster urechii), a bolii Lyme, a rupturii, a neoplasmului sau a infecției la nivelul osului temporal Paralizia facială congenitală poate rezulta dintr-un traumatism la naștere sau o anomalie în dezvoltarea celui de-al șaptelea nerv cranian sau poate fi asociată cu alte malformații ale nervilor și anomalii craniofasciale Examinare fizică O examinare completă, cu o atenție deosebită la cap și gât, poate identifica o afecțiune care cauzează sau asociată cu boala urechii la copii Aspectul facial și modelele de vorbire pot sugera o tulburare a urechii sau a auzului Multe anomalii craniofasciale, cum ar fi palatul despicat, disostoza maxilo-faciala (sindromul Treacher Collins) si trisomia (sindromul Down) sunt asociate cu anomalii la nivelul urechii si tubului auditiv Respirația bucală, tonul excesiv de nazal al sunetului pot indica obstrucție intranazală și nazofaringiană; natura hipernazală a sunetului este un semn al insuficienței palatofaringiene Examinarea orofaringelui poate evidenția o despicătură palatinală deschisă sau o submucoasă despicată (de obicei asociată cu despicătură uvula) care precipită otita medie cu scurgere Tumefierea nazofaringiană cu obstrucție nazală și trompelor lui Eustachie poate fi asociată cu SRO Poziția copilului în timpul examinării urechii, nasului și gâtului depinde de vârsta sa, capacitatea de a mediul de lucru, mediul clinic și preferința medicului examinator Copilul poate fi examinat pe masa de examinare sau în poala părintelui Prezența unui părinte sau a unui asistent este de obicei necesară pentru a minimiza mișcarea și pentru a crește eficiența examinării (Fig ) Apropiați-vă de masa de examinare! pentru sugari mai mari și fără contact sau pentru proceduri precum examenul microscopic și puncția TA O examinare a poală este adecvată și preferată pentru majoritatea sugarilor și copiilor mici; Unul dintre părinți poate ajuta să țină copilul cu o mână peste mâinile copilului încrucișate pe burtă, iar cu cealaltă mână să țină capul copilului pe pieptul lui Dacă este necesar, picioarele copilului pot fi ținute între genunchi Pentru a evita rănirea capului ca urmare a mișcărilor corpului, medicul trebuie să țină otoscopul cu mâna, poziționându-l ferm pe capul sau pe fața copilului, astfel încât otoscopul să se miște cu capul copilului Ridicarea și retragerea urechii exterioare îndreptează canalul auditiv extern, ceea ce va îmbunătăți accesul la AP La examinarea urechii, examinarea auriculului și a canalului auditiv extern pentru infecție poate ajuta la diagnosticarea unei complicații a SRO De exemplu, otita externă poate fi o continuare a SRO acute cu expirație, inflamația auriculului posterior poate indica periostita sau abces subperiostal, Tsoska „copii indieni” Orez Metode de fixare a sugarului pentru examinare și timpanopunctură sau miringotomie Capitolul somnolență din celulele mastoide De asemenea, trebuie remarcată prezența gropilor anterioare sau a papiloamelor, deoarece copiii cu aceste modificări au o incidență crescută a NSTU Prezența cerei în canalul auditiv extern poate interfera cu examinarea Ceara este de obicei îndepărtată folosind un cap de otoscop chirurgical care permite trecerea unei bucle de sârmă sau a chiuretei cu margini tocite pentru imagistica directă Alte metode includ clătirea canalului urechii externe cu apă caldă (dacă PB este intact) sau instilarea unei diluții, cum ar fi peroxidul de hidrogen, în canalul urechii timp de câteva minute pentru a înmuia ceara, urmată de îndepărtarea prin aspirare sau clătire Unele preparate comerciale (cerumenex) pot provoca dermatite ale canalului auditiv extern cu utilizare constantă, deci sunt utilizate numai sub supravegherea unui medic Inflamația canalului auditiv extern în prezența durerii indică adesea otita externă Anomaliile canalului auditiv extern includ stenoza (frecventă la copiii cu trisomie ), exostoza osoasă cu otoree și prezența corpurilor străine Colesteatomul urechii medii poate fi însoțit de o scurgere tranzitorie urât mirositoare, uneori cu substanță organică albă; colesteatom al canalului auditiv extern - o creștere asemănătoare unei perle albe în peretele superior al canalului Prezența materiei organice albe sau cenușii în canal sugerează otită externă fungică Conductul urechii la nou-născuți este umplut cu grăsime primordială, plastic și galben deschis, dispărând la scurt timp după naștere TA și mobilitatea acesteia sunt cel mai bine evaluate cu un otoscop pneumatic Alimentatorul normal este în poziție neutră; proeminența sa poate fi cauzată de creșterea presiunii aerului în urechea medie cu sau fără puroi sau cu expirația sa; vizualizarea maleusului și a inelului poate fi neclară din cauza proeminenței AP De obicei, retragerea BP înseamnă presiune negativă în urechea medie, dar poate fi rezultatul unei boli anterioare a urechii medii cu fixarea osiculelor auditive, a ligamentelor acestora sau a BP Când este retras, malleusul devine mai proeminent și forja este mai vizibilă în spatele său Un PSU normal are aspectul unei hârtie cerată de culoare gri argintiu; BP alb sau galben indică scurgerea urechii medii Roșeața TA în sine nu poate indica o patologie, deoarece vasele de sânge ale membranei se umplu adesea cu sânge ca urmare a plânsului, strănutului sau expirării prin nas TA normală este transparentă, permițând observatorului să vadă reperele urechii medii - nicovala, promontoriul, nișa cu fereastra cohleară și adesea corda timpanului nervului intermediar Când curge din urechea medie, se poate observa o stare aer-lichid sau bule Eșecul de a vizualiza structurile urechii medii indică turbiditatea membranei timpanice, de obicei din cauza îngroșării timpanului, scurgerii din urechea medie sau ambelor Examinarea luminii reflectate este de obicei inutilă deoarece urechea medie cu scurgere reflectă lumina în mod normal Mobilitatea PB este importantă în determinarea presiunii urechii medii și a prezenței sau absenței lichidului Cea mai bună otoscopie pneumatică, o bună izolare și trecerea aerului prin canalul urechii oferă o oglindă de dimensiuni adecvate Inelul de cauciuc de pe partea superioară a acestuia îmbunătățește izolarea pasajului Presiunea normală în urechea medie se caracterizează prin poziția neutră a BP și tranziția rapidă a BP la presiune atât pozitivă, cât și negativă Retracția TA apare cel mai adesea cu presiune negativă în urechea medie, chiar și cu presiune negativă moderată; nu există mișcare vizibilă spre interior în urechea medie atunci când se aplică presiune pozitivă pe canalul urechii Cu toate acestea, presiunea negativă din trecere din cauza eliberării conului de cauciuc al otoscopului pneumatic poate face ca PSU să ia brusc o poziție neutră O TA retrasă poate apărea cu sau fără lichid în urechea medie, iar dacă lichidul din urechea medie se amestecă cu aer, TA poate deveni într-o oarecare măsură mobilă Mișcarea spre exterior a timpanului este mai puțin probabilă atunci când există o presiune negativă puternică în sau în afara urechii medii BP, când iese în afară, se deplasează în direcția aplicării unei tensiuni pozitive, dar nu negative, dacă presiunea în urechea medie este pozitivă și în prezența aerului Tensiune arterială bombată și presiune pozitivă în urechea medie fără Partea XXXIII Boli ale urechii curenții pot fi observați la sugarii care alăptează care plâng în timpul examenului otoscopic, la sugari mai mari și copii cu congestie nazală și în stadiile incipiente ale SRO acut Dacă sistemul de celule mastoide din ureche este umplut cu descărcare, există puțin sau deloc aer în el, atunci mobilitatea BP este mult redusă sau absentă ca răspuns la aplicarea presiunii pozitive și negative Aspirația urechii medii este o metodă precisă de a verifica prezența și tipul de scurgere din urechea medie Puncția diagnostică a BP se realizează prin introducerea unui ac spinal nr introdus în seringă sau sifon în partea inferioară a BP (Fig ) Conductul auditiv extern se tratează cu alcool înainte de puncția membranei și aspirarea secreției din urechea medie pentru examen bacteriologic Orez , Puncție a membranei timpanice cu un ac de seringă cu tuberculină (stânga) sau folosind un sifon Alden-Senturia (Storz Instrument Co, St Louis) (Bluestone C D , Klein JO Otitis medie la sugari și copii, ed a -a - Philadelphia: WB Saunders , - P ) Alte tipuri de teste de ureche și auz includ audiometria, audiometria de impedanță (timpanometrie), reflectometria acustică și teste speciale pentru funcționarea tubului auditiv Studiile imagistice folosind monitoare video, inclusiv CT și RMN, oferă adesea mai multe informații despre rudă dar anomalii anatomice și gradul de inflamație sau neoplasme Atunci când se examinează un copil cu suspiciune de tulburare vestibulară, trebuie avută în vedere o evaluare specializată a funcției labirintului (vezi capitolul ) Capitolul a Pierderea auzului Joseph Haddad Jr (Joseph Haddad Jr ) Incidența și prevalența Deși estimările variază din cauza diferențelor de criterii de definire a pierderii auzului, grupa de vârstă examinată și metodele de examinare utilizate sunt cuprinse între - nou-născuți la de născuți vii, moderat ( - dB), sever ( - dB) sau complet ( dB) si mai mult) NSTU bilateral inclusiv - : cazuri cu un TLST pe două fețe care depășește dB Un număr suplimentar de - : de cazuri pot avea o pierdere a auzului mai ușoară sau unilaterală, incidența dublându-se până la vârsta de ani TLST unilateral de dB sau mai mare apare la din de școlari din SUA; pierderea auzului de dB sau mai mult la : Pierderea auzului este posibilă în copilărie în orice moment Dacă luăm în considerare hipoacuzia mai puțin pronunțată sau hipoacuzia conductivă temporară (CTH) care însoțește de obicei boala urechii medii la copiii mici, numărul copiilor cu această boală va crește semnificativ Tipuri de pierdere a auzului Pierderea auzului poate fi de origine periferică sau centrală Pierderea auzului periferic este cauzată de obicei de transmiterea afectată a sunetului prin urechea externă sau medie sau de conversia anormală a energiei sonore în activitate neuronală în urechea internă și nervul cranian Pierderea auzului periferic poate fi conductivă (conductoare de sunet), senzorineurală sau mixtă CTU este cel mai frecvent la copii și apare atunci când există o obstrucție fizică a transmiterii sunetului către urechea externă și/sau medie Cauzele comune ale CTU în canalul auditiv extern sunt atrezia sau stenoza, dopul de cerumen sau corpii străini; în urechea medie - perforație BP, ruptură sau Capitolul fixarea lanțului osicular, SRO cu expirație, precum și otoscleroza și colesteatom Deteriorarea sau dezvoltarea anormală a structurilor urechii interne poate provoca LUTS; aceasta include distrugerea celulelor senzoriale părului din zgomot, boli sau medicamente ototoxice, malformație cohleară, fistulă perilimfatică în fistula rotundă sau ovală a PD, afectarea nervului auditiv VIII Combinația dintre CTU și NSTU este considerată pierdere mixtă a auzului Deficiența de auz care apare în căile SNC legate de auzul de la nervul cranian VIII la cortexul cerebral este de obicei considerată centrală (sau retrocohleară) Tumorile sau demielinizarea nervului cranian VIII și a unghiului ponto-cerebelos pot provoca pierderea auzului, dar economisesc urechea externă, medie și internă Sunt rare la copii Alte forme de pierdere a auzului central, cunoscute sub denumirea de deficiențe de auz central, includ acelea care îngreunează chiar și copiilor cu auz normal să asculte selectiv în prezența zgomotului, combină informațiile de la ambele urechi în mod corespunzător, procesează vorbirea dacă este neclară și integrează informație auditivă care este furnizată mai rapid decât un ritm lent Aceste tulburări se pot manifesta ca atenție scăzută și probleme academice sau de comportament la școală Pentru copiii mai mari, există modalități de a scăpa de aceste tulburări; identificarea și documentarea hipoacuziei centrale este adesea importantă, deoarece informează părinții și profesorii cu privire la adevărata cauză a atenției și comportamentului deficitar și a posibilității de a o corecta Etiologie Etiologia pierderii auzului depinde dacă este conductivă sau senzorineurală Cele mai multe cazuri de CTU sunt dobândite, cel mai adesea din cauza prezenței lichidului în urechea medie Cauzele congenitale includ anomalii ale urechii externe, ale canalului auditiv extern, PD și osule Colesteatom sau alte excrescențe în urechea medie sunt rareori considerate cauza CTU Perforație AP (traumatism, SRO), ruptură a lanțului osicular (infecție, colesteatom, traumatism), timpanoscleroză, colesteatom dobândit sau excrescențe în canalul auditiv sau urechea medie (histiocitoză cu celule Langerhans, tumoră a glandei salivare, glomangiom, rabdomiom) sarcomul) poate fi considerată și o cauză a CTU, la fel ca și bolile rare care afectează urechea medie și osul temporal: otoscleroza, osteopetroza, displazia fibroasă și osteogeneza imperfectă NSTU poate fi congenital sau dobândit Printre cauzele NSTU se numără factorii genetici, infecțioși, autoimuni, anatomici, traumatici, ototoxici și idiopatici Cea mai frecventă infecție în LUTS congenital este CMV, reprezentând : de nou-născuți în Statele Unite Dintre aceștia, - de sugari au simptome clinice în fiecare an, inclusiv % cu LUTS Infecția congenitală cu CMV merită o atenție deosebită datorită asocierii sale cu pierderea auzului, simptomatică și asimptomatică, precum și progresivă Unii copii cu infecție congenitală cu CMV și-au pierdut brusc auzul rezidual la vârsta de - ani Cauzele mai puțin frecvente ale NSTU sunt toxoplasmoza congenitală și sifilisul Cu infecția congenitală cu CMV, toxoplasmoză și sifilis, NSTU poate începe la luni sau ani după naștere Rubeola, cândva cea mai frecventă infecție virală în LUTS congenital, este acum foarte rară datorită programelor eficiente de vaccinare Infecția intrauterină cu herpes este rară, iar pierderea auzului ca singur simptom este foarte rară Alte cauze infecțioase postnatale ale NSTU includ sepsisul streptococic de grup B neonatal și meningita bacteriană Streptococcus pneumoniae provoacă cel mai frecvent meningită bacteriană, care duce la LUTS după perioada neonatală; poate fi redus prin vaccinul pneumococic conjugat H-emophUis influenzae, anterior cea mai frecventă cauză a meningitei care duce la LUTS, a devenit acum rară datorită utilizării vaccinului Hib Boala Lyme, parvovirusul B și varicela cauzează rareori NSTD Oreionul, rubeola, rujeola, cândva cele mai frecvente cauze de LUTS la copii, sunt acum rare datorită programelor de vaccinare Este probabil ca % dintre UATS să se bazeze pe cauze genetice Aceste tulburări pot fi asociate cu alte anomalii, pot face parte din sindromul numit sau pot exista separat Adesea, NSTU apare cu o anomalie a urechii și a ochiului și o încălcare a metabolismului, musculo-scheletal, tegumentar, re Partea XXXIII Boli ale urechii sistemul nal și nervos Pierderea auzului cu transmitere autosomal dominantă reprezintă aproximativ % din LUTS la copii Sindroamele Wardenburg (tipurile și ) și sindroamele brahio-torrenale reprezintă două dintre cele mai frecvente tipuri de sindrom dominant dominant de NSTU UATS cu un tip de moștenire autosomal recesiv, atât sindromic cât și asindrom, reprezintă aproximativ % din UATS la copii Sindroamele Usher (tipurile , și ), sindroamele Pendred și Jeruel-la-Lange-Nielsen sunt cele mai frecvente trei tipuri recesive de NSTU În timp ce copiii cu un sindrom ușor de identificat sau anomalii ale urechii externe pot fi clasificați ca un grup cu risc ridicat pentru UATS și gestionați adecvat, cazurile asindrome reprezintă o dificultate crescută Mutațiile Connexin- și - au fost identificate în cazuri autosomal recesive, autosomal dominante și asindromice sporadice de NSTU Se crede că tulburările legate de sex legate de NSTD reprezintă - % din toate NSTS, inclusiv boala Norrie, sindromul otopalatodigital (Taybi) și sindromul Alport Anomaliile cromozomiale, cum ar fi trisomia - , sau , pot fi, de asemenea, însoțite de pierderea auzului Pacienții cu sindrom Turner au monosomie pentru tot sau o parte a unui cromozom X și pot avea CTU și LUTS sau hipoacuzie mixtă Pierderea auzului poate fi progresivă Tulburările genetice mitocondriale pot duce, de asemenea, la NSTU Agenezia sau malformația structurilor cohleare, inclusiv anomaliile lui Scheibe, Mondini, Alexander și Michel, anomaliile hipertrofice ale tubilor vestibulari și ale canalelor osoase semicirculare pot fi genetice Este probabil ca aceste anomalii să apară înainte de a -a săptămână de sarcină și să se datoreze întârzierii normale a dezvoltării, dezvoltării aberante sau ambelor Multe dintre aceste anomalii sunt raportate în literatură în asociere cu alte afecțiuni congenitale precum infecțiile intrauterine (CMV, rubeola) Sunt destul de comune; la % dintre copiii cu NSTU, anomaliile osului temporal vizibile sau subtile sunt observate la CT sau RMN de înaltă rezoluție CTU poate fi, de asemenea, genetic Afecțiunile, bolile sau sindroamele care implică anomalii cranio-faciale sunt adesea asociate cu KTU și, eventual, cu NSTU Sindroamele Pierre Robin, Treacher Collins, Klippel-Feil, Crouzon, sindromul brahio-torrenal și osteogeneza imperfectă sunt adesea asociate cu pierderea auzului Tulburările congenitale cu CTU includ malformații ale osiculelor auditive și structurilor urechii medii, atrezia canalului auditiv extern Multe cauze ale pierderii auzului determinate genetic, atât sindromice, cât și asindromice, nu se manifestă de ceva timp după naștere Sindroamele Alport, Alström și Down, boala Recklinghausen și sindromul Gunter-Gurler sunt boli genetice în care LUTS se manifestă târziu UATS poate fi secundar expunerii la toxine, substanțe chimice și antimicrobiene La începutul sarcinii, embrionul este deosebit de susceptibil la efectele substanțelor toxice Medicamentele ototoxice, inclusiv aminoglicozide, diuretice de ansă, medicamente pentru chimioterapie (cisplatină), pot provoca, de asemenea, NSTU NSTU congenital este secundar expunerii la aceste medicamente, precum și la talidomidă și retinoizi Chinina, plumbul și arsenul pot provoca pierderea auzului atât prenatal, cât și postnatal Traumatismele, inclusiv fractura osului temporal, contuzia urechii interne, traumatismele craniene, traumatismele iatrogenice (chirurgicale, oxigenarea extracorporeală a TA), radiațiile și zgomotul pot provoca UATD Alte cauze rare de LUTS la copii includ tulburări imunitare (sistemice sau limitate la urechea internă), anomalii metabolice și neoplasme ale osului temporal Caseta enumeră unii dintre factorii de risc pentru pierderea auzului la nou-născuți — aproximativ % din cazurile de LUTS moderate până la complete la nou-născuți Consecințele pierderii auzului Ele depind de natura și gradul de pierdere a auzului și de caracteristicile individuale ale copilului Pierderea auzului poate fi unilaterală sau bilaterală, conductivă, senzorineurală sau mixtă; slab, moderat și puternic pronunțat sau complet; debutul poate fi brusc sau treptat; stabil, progresiv sau paroxistic, care acoperă o parte sau tot spectrul sunetelor audibile Alți factori precum capacitatea mentală, sănătatea și dezvoltarea fizică (inclusiv sindroamele asociate), bogăția materială, vârsta Capitolul ♦ Box Indicatori ai hipoacuziei senzorineurale și/sau conductive Pentru nou-născuți (până la de zile) când screening-ul universal nu este disponibil • Antecedente familiale de NSTU ereditare la copii • Infecție intrauterină: CMV, rubeolă, sifilis, HSV sau toxoplasmoză • Anomalii cranio-faciale cu anomalii morfologice ale auriculului si canalului urechii • Greutate la nastere mai mica de g • Hiperbilirubinemie care necesită transfuzie de schimb de componente sanguine • Medicamente ototoxice, inclusiv altele decât aminoglicozidele, utilizate de mai multe ori sau în combinație cu diuretice de ansă • Meningită bacteriană • Scorul Apgar de - în min sau - în min • Ventilatie mecanica timp de zile sau mai mult • Stigmate sau alte caracteristici legate de un sindrom cunoscut pentru diferența de hipoacuzie senzorineurală și/sau conductivă Pentru copii (cu vârsta cuprinsă între de zile și ani) când se dezvoltă anumite afecțiuni de sănătate care necesită reevaluare • Preocupările părinților, ale bonei cu privire la auz, vorbire, limbaj și/sau întârzieri în dezvoltare • Meningita bacteriana sau alte infectii asociate cu UATS • Traumatism cranian cu pierderea conștienței sau fractură de craniu • Stigmate sau alte simptome asociate cu un sindrom amenințat de hipoacuzie senzorineurală și/sau conductivă • Medicamente ototoxice, incluzând, dar fără a se limita la, agenți chimioterapeutici sau aminoglicozide în cure multiple în combinație cu diuretice de ansă • SRO recurent sau persistent timp de cel puțin luni Pentru copiii (cu vârste cuprinse între de zile și ani) care necesită un test de auz periocular ș Unii nou-născuți și sugari pot avea un screening inițial al auzului, dar au nevoie de teste periodice ale auzului pentru a detecta pierderea auzului neurosenzorial cu debut tardiv sau pierderea auzului coductiv Copiii ca aceștia necesită un test de auz cel puțin la fiecare luni până la ani, la intervale adecvate Indicatori ai hipoacuziei senzorineurale cu debut tardiv • Istoric familial de surditate ereditară în copilărie” • Infecție intrauterină: CMV, rubeolă, ci£ fi 'ichs, HIV sau toxoplasmoză • Neurofibrimatoza tip II si tulburari neurodegenerative Indicatori asociați cu pierderea auzului conductiv • otita recurenta sau persistenta cu expiratie • Malformații anatomice și alte tulburări care afectează funcția auditivului; conducte • Tulburări sherative negative Academia Americană de Pediatrie loint Comitetul pentru audierea copiilor Comitetul mixt pentru audierea copiilor din Declarație de poziție Pediatrie ; : atunci când apare boala, vârsta copilului la identificare și viteza intervenției afectează și apariția hipoacuziei la copil Majoritatea copiilor cu deficiență de auz păstrează o anumită formă de auz acceptabil Doar % din populația cu deficiențe de auz are hipoacuzie bilaterală totală În viață, pierderea auzului poate afecta foarte devreme dezvoltarea vorbirii și limbajului, dezvoltarea socială și emoțională, comportamentul, atenția și rezultatele academice În unele cazuri, aceste tulburări sunt diagnosticate greșit, dar copiii cu un astfel de defect au suficient auz pentru a răspunde la sunetele din mediu, și sunt capabili să învețe vorbirea și limbajul, dar atunci când sunt provocați în clasă, nu sunt capabili să ducă la bun sfârșit sarcina Chiar și pierderea auzului ușoară sau unilaterală poate avea un efect dăunător asupra dezvoltării și temelor școlare ale unui copil mic Copiii cu aceste deficiențe de auz au mari dificultăți în condiții nefavorabile de auz (zgomot de fond și acustică slabă), așa cum poate fi cazul în clasă Faptul că lecțiile școlare sunt un mediu auditiv-verbal este subestimat de cei care minimalizează relația dintre pierderea auzului și învățare Deficiența de auz trebuie luată în considerare la fiecare Partea XXXIII Boli ale urechii un copil cu probleme de vorbire și limbaj sau performanțe slabe, comportament prost sau neatenție la școală (Tabelul ) Copiii cu hipoacuzie moderată, severă, completă și alte dizabilități sunt adesea predați în clase sau școli pentru copiii cu anumite dizabilități Tratamentul auditiv și opțiunile de comunicare și de învățare pentru copiii cu pierdere a auzului ar trebui să fie individualizate, deoarece acești copii reprezintă un grup eterogen Este importantă o abordare integrată a tratamentului individual al pacienților, fiecare dintre ei și familia sa reprezentând nevoi și abilități unice Screening auditiv Deficiența de auz poate afecta foarte mult dezvoltarea unui copil și, deoarece identificarea timpurie îmbunătățește prognosticul, programele de screening sunt promovate pe scară largă Datele din Programul de protecție a nou-născuților din Colorado sugerează că, dacă sugarii cu deficiențe de auz sunt identificați și vindecați până la vârsta de luni, atunci acești copii (cu excepția celor cu pierdere totală a auzului bilateral) ar trebui să dezvolte același nivel de limbaj ca și cei care nu au o auz colegii de auz deficiență de auz Acesta este un sprijin important pentru organizarea programelor de screening a auzului nou-născutului care acoperă toți copiii Deficiențe de auz în funcție de pragul mediu de auz Tabelul Pragul nivelului mediu (dB) la - Hz (ANSI) Parametru Cauze uzuale Auz fără amplificare Gradul defect (netratat la primul an de viață) Metode posibile de corectare - Interval normal Pierderea auzului conductiv Toate sunetele de vorbire Niciuna Niciuna - Pierderea ușoară a auzului SRO, perforație TA, timpanoscleroză; disfuncție a tubului auditiv; parțial NSTU Vocale clare, pot lipsi consoanele fără voce Disfuncție auditivă ușoară în achiziția limbajului Probleme cu anumite sunete de vorbire Sugerează necesitatea unui aparat auditiv; citire cu voce tare, antrenament auditiv, logopedie, loc preferat în clasă, intervenție chirurgicală adecvată - SRO slab, perforație BP, timpanoscleroză, disfuncție severă a trompei lui Eustachie, NTU Doar unele sunete de vorbire, sunete de voce mai puternice Disfuncție auditivă de învățare Decalaj slab în învățarea limbilor străine Probleme minore de vorbire Neatenție Aparatură auditivă Citit pe buze Antrenamentul auditiv Terapie logopedică Intervenție chirurgicală adecvată - Pierderea auzului moderată Otită medie cronică, anomalie a canalului de vânt/urechea medie, NSTU Lipsește majoritatea sunetelor de vorbire la un nivel normal de conversație Probleme de vorbire Întârziere în achiziția limbajului Disfuncție de învățare Neatenție Toate cele de mai sus + luarea în considerare a situației speciale din Oafs - UAH severă sau pierdere mixtă a auzului din cauza unei combinații de boală a urechii medii și componenta senzorineurală Nu există sunete de vorbire în timpul conversației normale Probleme severe de vorbire Întârzierea limbajului, disfuncția învățării, neatenția Toate cele de mai sus; posibil transfer la o clasă specială + Pierderea completă a auzului NSTU sau mixtă Nu se aude vorbirea sau alte sunete Probleme severe de vorbire* Întârzierea limbajului, disfuncția învățării, neatenția Toate cele de mai sus; care poate fi transferat la clase speciale sau la școală ANSI - American National Standards Institute Northem J L Dowrs M R Audierea în Chddren ed a -a — Baltimore: Williams & Wilkins, ; cu modificari Capitolul AAP susține ideea detectării universale a pierderii auzului la sugarii cu vârsta sub luni cu interventie corespunzatoare nu mai tarziu de luni Screeningul auzului este aprobat în prezent în de state din SUA Până când programele de screening de screening sunt universal aprobate, multe spitale vor folosi alte criterii atunci când screening pentru pierderea auzului Unii folosesc criterii de risc ridicat (a se vedea caseta ) pentru a determina ce sugari trebuie să facă screening, unii îi analizează pe toți cei care au nevoie de terapie intensivă, iar alții îi analizează pe ambii Problema cu utilizarea criteriilor de risc ridicat pentru screening este că % din toate cazurile de deficiență de auz vor fi omise, deoarece acești sugari au deficiențe de auz, dar nu îndeplinesc niciun criteriu de risc și nu dezvoltă pierderea auzului după perioada neonatală Metodele recomandate de testare a auzului sunt fie testarea emisiilor otoacustice (OAE) fie răspunsul auditiv indus de trunchi cerebral (SEMS) Testul SRMS, un răspuns electrofiziologic evocat auditiv care se corelează bine cu auzul, a fost utilizat cu succes și eficient din punct de vedere al costurilor în screening-ul neonatal și va fi utilizat în viitor pentru a identifica gradul și tipul de pierdere a auzului Folosite cu succes în multe programe de screening neonatal, testele OAE sunt rapide, ușor de utilizat și ieftine, oferind un indiciu al prezenței pierderii auzului Rezultatele sunt destul de ușor de interpretat OAE este absent când auzul este sub - dB, indiferent de cauză; Pentru acei copii care nu reușesc să fie testați cu Emiratele Arabe Unite, SRMS este utilizat pentru evaluarea finală precisă Metodele de examinare, cum ar fi observarea răspunsului comportamental la un zdrăngănător sau utilizarea sistemelor automate precum Crib-o-gram sau leagăne de răspuns auditiv (în care mișcările sugarului ca răspuns la sunet sunt înregistrate pe senzorii de mișcare) nu sunt recomandate Mulți copii dezvoltă pierderea auzului după perioada neonatală, așa că nu sunt identificați prin programele de screening pentru nou-născuți și adesea nu sunt detectați până la vârsta de dinaintea școlii sau a grădiniței, când se efectuează screening-ul suplimentar Prin urmare, medicii Furnizorii de asistență medicală primară și medicii pediatri ar trebui să fie atenți la pierderea auzului în copilărie, astfel încât cei cu hipoacuzie care nu sunt evaluate corespunzător să poată fi identificați cât mai repede posibil Identificarea pierderii auzului Impactul pierderii auzului este cel mai mare la sugarii care dezvoltă deja limbajul, astfel încât diagnosticul de identificare, caracterizarea și tratamentul ar trebui să înceapă cât mai curând posibil În general, sugarii cu antecedente prenatale sau perinatale care îi expun un risc crescut (vezi Caseta ), sau cei care nu au un examen de rutină, trebuie monitorizați îndeaproape de către audiologi clinici cu experiență pentru a evalua în mod fiabil funcția auditivă Pediatrii ar trebui să încurajeze familiile să coopereze și să urmărească Copiii cu risc ridicat care nu sunt văzuți în perioada neonatală (adesea din cauza unei schimbări în spital) trebuie testați înainte de vârsta de luni Sugarii cu deficiențe de auz care prezintă un risc ridicat sau care sunt supuși unui screening pentru deficiențe de auz prin programul de depistare a auzului neonatal sunt doar o parte a populației de copii cu deficiențe de auz Copiii cu surditate congenitală cu moștenire autosomal recesivă sau infecție congenitală asimptomatică nu sunt adesea identificați până la vârsta de sau ani De obicei, cu cât deficiența de auz este mai gravă, cu atât ar trebui identificată mai devreme, dar adesea aceasta este mai târziu decât vârsta la care se obține cel mai bun rezultat Copiii cu auz normal dezvoltă un vocabular extins până la vârsta de ani Preocuparea părinților cu privire la auz și orice întârziere în dezvoltarea vorbirii și în dobândirea vocabularului ar trebui să preocupe pediatrii, iar preocuparea părinților este de obicei o condiție prealabilă pentru identificarea și diagnosticarea de rutină a pierderii auzului până la vârsta de luni - an În tabel prezintă recomandări pentru examinarea dezvoltării vorbirii la copiii mici, în tabel - să identifice copiii cu comportament auditiv anormal Neîndeplinirea acestor criterii ar trebui să servească drept indicație pentru un studiu audiologic Cercetare clinică audiologică Chiar și la cei mai mici bebeluși, funcția auzului poate fi determinată Dacă cel mic Partea XXXIII Boli ale urechii copilul este suspectat de deficiență de auz, funcția auditivă poate fi evaluată în mod fiabil Metodele de tratament cu succes al pierderii auzului la copii se bazează pe identificarea și evaluarea în timp util a comportamentului Colaborarea dintre medicii pediatri și cei specializați în domenii precum audiologia, patologia vorbirii și limbajului, educația și dezvoltarea copilului este esențială pentru optimizarea dezvoltării auditiv-verbale Tratamentul pentru copiii cu deficiență de auz include amplificarea (și adesea instalarea uneia), monitorizarea auzului, abilități de auz, consiliere pentru părinți și familii, consiliere pentru profesori și legătura cu organizațiile comunitare Tabelul Criterii pentru testarea audiologică Vârsta (luni) Criterii de trimitere la un specialist pentru copiii cu întârziere a vorbirii Fără bâlbâială diferențiată sau imitație de voce Cuvinte simple nefolosite Dicționar cu un singur cuvânt ) cu ? $ 'la COD AUDIOGRAMĂ Conductor de aer Conductor osos Corect O Stânga X > Orez , Audiograma pentru pierderea auzului bilateral spălat PVR ar trebui să corespundă valorii medii a pragurilor de ton pur la , și Hz, tonul pur mediu (MFT) PVR este relevant aici ca un indicator al potențialului copilului pentru dezvoltarea și utilizarea vorbirii și limbajului; care servește și ca un test al fiabilității testării, deoarece copiii cu hipoacuzie non-organică (simulanți) pot prezenta o discrepanță între PVR și TSB Testele de ascultare de bază se încheie cu o evaluare a capacității copilului de a înțelege cuvinte polisilabice dacă sunt prezentate la un nivel de ascultare adecvat Testele de înțelegere a cuvintelor ajută la diagnosticarea diferențială a pierderii auzului și oferă o măsură a performanței copilului la o sarcină atunci când este vorbit la un nivel de volum similar cu cel găsit în mediu Redați audiometrie Testarea auzului depinde de vârsta copilului La copiii mai mari La vârsta de sau ani se folosesc metode convenționale de testare; la copiii cu vârsta de , - ani se folosește audiometria de joc Receptivitatea în audiometria jocului este de obicei determinată de activitatea motrică cu joc, cum ar fi aruncarea zarurilor într-o găleată, aruncarea inelelor într-un cârlig sau completarea unui puzzle Această metodă poate fi folosită pentru a obține o audiogramă fiabilă la copiii preșcolari Pentru cei care nu repetă sau nu o pot face clar, imaginile cu indicii pot fi folosite pentru a determina PVR-ul și pentru a finaliza sarcinile de înțelegere a cuvintelor Audiometrie vizuală îmbunătățită La copiii cu vârsta de luni până la , ani, se utilizează de obicei audiometria vizuală îmbunătățită (VAA) În această metodă, copilul este observat pentru rotația capului ca răspuns la activarea unui amplificator de jucărie animat (mecanic) Dacă sugarii sunt testați în mod corespunzător cu sunete asociate cu indiciu de jucărie, atunci VIA ajută la evaluarea fiabilă a sensibilității auditive la tonurile și sunetele vorbirii În cele mai multe cazuri, sunetele sunt introduse prin difuzoare în câmpul sonor, astfel încât să nu se primească nicio informație care să fie de prisos pentru ureche Adesea, copilul este examinat pentru a exclude pierderea auzului care ar putea afecta dezvoltarea vorbirii și limbajului Nivelul normal de răspuns în câmpul sonor la sugari indică auz suficient în acest scop, în ciuda diferenței probabile a nivelurilor de auz la ambele urechi Audiometrie de studiu comportamental Folosit ca metodă de examinare a sugarilor de până la luni Audiometria de examinare comportamentală (BEA) este limitată la răspunsuri necondiționate la sunete complexe (independente de frecvență), cum ar fi zgomote, vorbire sau muzică, folosind semnale calibrate ale difuzoarelor sau zdrăngănii necalibrate Nivelul de răspuns variază foarte mult la sugari și de obicei nu oferă o estimare fiabilă a sensibilității Evaluarea unui copil cu suspiciune de pierdere a auzului nu va fi completă până când pragurile de ton și TAT (True Audiogram) nu sunt obținute în fiecare ureche APA și VUA, atunci când sunt testate într-un câmp sonor, determină percepția auditivă în ureche care aude mai bine Test de imitență a sunetului (acustic) Aceasta este o parte standard a clinicii Partea XXXIII Boli ale urechii teste audio, gotice, inclusiv timpanometrie Testarea imitenței acustice este o metodă potrivită pentru evaluarea obiectivă a stării urechii medii Timpanometria se poate face în cabinetul medicului și este utilă în diagnosticarea și tratarea SRO expiratorie, o cauză comună de pierdere a auzului ușoară până la moderată la copiii mici Timpanometrie Această metodă prezintă capacitatea urechii medii de a transmite energie sonoră (conducție sau coerență) sau de a împiedica energia sonoră (impedanță) în funcție de presiunea aerului în canalul auditiv extern Deoarece majoritatea instrumentelor de testare a imitenței măsoară impedanța acustică, aici este folosit termenul de impedanță Aceste reguli se aplică oricăror unități de măsură Sonda este introdusă în conductul auditiv extern astfel încât să se asigure o etanșare Sonda variază presiunea aerului, setează tonul și măsoară nivelul presiunii sonore în canalul urechii folosind kitul de sondă Presiunea sonoră măsurată în canalul urechii, în raport cu intensitatea sunetului cunoscută a semnalului sondei, este utilizată pentru a determina impedanța acustică în canalul urechii și sistemul urechii medii Conductanța totală hb poate fi exprimată într-o unitate numită millisiemens (mmho) sau ca volum de aer (ml) cu admisanță acustică echivalentă Testul este conceput pentru a putea determina volumul de aer dintre vârful sondei și PSU Admitența acustică a acestui volum de aer este scăzută din admisanța totală pentru a obține admisanța totală numai a urechii medii Determinarea volumului canalului urechii are și o valoare diagnostică, deoarece o valoare anormal de mare corespunde prezenței unei găuri în AP (perforație sau tub) Când conductibilitatea totală a masei de aer din canalul auditiv extern este eliminată, se consideră că indicatorul conductibilității totale rămase reflectă cu exactitate conductibilitatea totală a întregului sistem urechii medii Valoarea sa este controlată în principal de dinamica BP Anomaliile TA pot determina forma timpanogramei și astfel ascunde anomaliile mediale TA În plus, frecvența tonului sondei, viteza și direcția de schimbare a presiunii aerului și presiunea aerului, la care se inițiază timpanograma, toate acestea pot afecta rezultatul Dacă presiunea aerului în canalul urechii și în urechea medie este aceeași, atunci sistemul urechii medii funcționează optim Prin urmare, presiunea din canalul urechii, la care are loc cel mai mare flux de energie (conducție totală), ar trebui să fie un indicator acceptabil al presiunii aerului în urechea medie Presiunea este determinată de maximul (vârful) conductivității totale pe timpanogramă și valoarea acesteia pe axa x Nivelul de pe axa // la maximul timpanogramei reflectă conductivitatea totală maximă Uneori indicatorul maxim este legat de admitanța acustică statică, chiar dacă este determinată din indicatorul dinamic (vezi Fig , A) În tabel prezintă norme pentru conducerea totală maximă pe baza timpanometriei de conducere totală la adulți și copii normali Tabelul Rate maxime de conductanță (statică) (ml) când se utilizează ton de Hz senzor la copii și adulți Rata de acoperire a presiunii aerului Manitol cu meningită Sindromul Marden Walker Markus Gunn elev Markus Gunn ptoza maxilo-facială Mastita Mastodinia Mastoidita acuta, cu otita medie ^ tromboza sinusurilor venoase cronica, cu otita medie Masturbare Matematică, dificultăți de învățare Index de subiect Uter marime normala obstrucția tractului de ieșire tumora malformatii corn vestigial corn vestigial: sarcina formarea Sindromul Mobius , Megacolon aganglionar Megalocornea Megalourethra Megaureter și obstrucția tractului urinar și reflux vezicoureteral , , clasificare Sindromul megachist-megaureter Terapie medicamentoasă autism tulburare bipolară tulburări de comportament distructiv migrene tulburări ale dezvoltării psihomotorii insuficiență renală acută tulburări mintale , tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție căpușe enurezis epilepsie acetat de medroxiprogesteron pentru hirsutism și PCOS Complex chistic medular Oftalmoplegie internucleară Glomerulonefrită mezangiocapilară hematurie și sindromul nefrotic Mezoridazină , Abilități motorii fine, funcționare afectată Melleryl, vezi tioridazină Nefropatie membranoasă și sindromul nefrotic Meningita bacteriene diagnostic diagnostic diferenţial modificări ale LCR manifestări clinice tratament tratament: antibioticoterapie: primar tratament: antibioticoterapie: durată tratament: corticosteroizi tratament: complicaţii tratament: terapie de întreţinere complicaţii neonatale patogeneza patologia și fiziopatologie prognostic prevenire epidemiologie etiologie viral fungice cu leptospiroză cu sarcoidoză cu lupus eritematos sistemic cu sifilis tuberculoza eozinofil Meningocel și vezica neurogenă cranian Meningoencefalita amoebic viral diagnostic diagnostic diferenţial manifestări clinice analize de laborator tratament patogeneza prognostic prevenire epidemiologie etiologie boala Menkesa merozină deficit , boli metabolice ataxie convulsii congenitale și neonatale diferențierea cu episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral Tulburări metabolice cataracta Abilități metacognitive, deficiență Leucodistrofie metacromatică , adult copil întârziat juvenil Metilprednisolon cu sindrom nefrotic Metilfenidat în tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenţie , în sindromul Landau-Kleffner Metolazonă cu sindrom nefrotic Mialgie Miastenia gravis congenital ptoza Pediatrie după Nelson recomandări pentru utilizarea inhibitorilor de colinesterază tranzitoriu neonatal al mamei Sindrom miastenic migrenă bazilar fara aura variante hemiplegic diagnostic diferenţial clasic tratament complicat oftalmoplegic simplu cu aura Midazolam pentru epilepsie Midriaz Midriaza, congenitală Fibre nervoase mielinice, retinopatie asociată Mielita transversală Mielografie Mielodisplazie și vezica neurogenă Mielomeningocel amioplazie și vezica neurogenă Mizolin, vezi Primidon Acid micofenolic în transplantul de rinichi Microhematurie asimptomatică izolată Microcoria Microcornea Micropenis Microsomn Microsferofakia Microtia Microcefalie manifestări clinice și diagnostic tratament etiologie Sindromul Mikulich Cistoureterografia de golire cu rinichi multichistic Cistouretrografie de golire cu hipospadias cu infecţii ale tractului urinar cu vezică neurogenă , cu obstructie a tractului urinar cu reflux vezicoureteral , , , , cu tulburări de urinare , Sindromul Miller-Dieker Sindromul Miller-Fischer Mini tije, miopatie boală cu schimbări minime și sindromul nefrotic , Mioblaste, altoi în distrofia Duchepne Miogenină Gene reglatoare miogenice , Factorul miogenic Mioglobinurie Crize mioclonice , Mioclon , vezi și Crize mioclonice ale sugarului, benigne Epilepsie cu fibre roșii rupte Miopatii врожденные врожденные: характер наследования вызванная дефицитом витамина Е и невропатии, отличие миотубулярная , митохондриальные немалиновая , плече-лопаточно-лицевая синдром Протея стероидиндуцированная с липидными накоплениями тиреоидная центронуклеарная четырехглавой мышцы эндокринные Miopie , Miostatină Distrofie musculară miotonică , Condrodistrofie miotonică Sindroame miotonice Miotonie congenital în boala Steinert Miopatie miotubulară , Deficit de miofosforilază, formă neonatală Miringită buloasă , Miringotomie în otita medie acută în otita medie cu expirație encefalomiopatie mitocondrială encefalomiopatie, acidoză lactică și episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral, sindrom Miopatii mitocondriale Operația Mitrofanov Spasme infantile GMj-gangliozidoza infantilă Mononevrita multiplă Mobilitatea membranei timpanice Mogadon, vezi Nitrazepam Modificarea curriculumului, cu încălcări ale dezvoltării psihomotorii Cerebel ageneza vermisului hipoplazie, dezvoltare musculară ataxie acută Index de subiect Agenezia corpului calos formarea Studiu genetic molecular în distrofia musculară Duchenne în bolile neuromusculare Glanda mamara abces asimetrie atrofie tuberoasă hipoplazie displazie accesoriu macromastie mastodinie nou-născuți: anomalii nou-născuți: examen tumori cancer malformații autoexaminare vătămare Mononevrita multiplă Reflexul Moro Boala neuronului motor Neuropatii motorii-senzoriale ereditare Urina analiză cu hematurie pentru hematurie: benzi de testare cu infecţii ale tractului urinar cu proteinurie pentru proteinurie: benzi indicatoare evacuare cateter, pentru vezica neurogenă acidificare , scurgeri în vagin concentrație , roșu fără eritrocite , prezența proteinelor, vezi Proteinurie prezența sângelui, vezi Hematurie incontinență, vezi Incontinență urinară retenție acută semănat: pentru infecţii ale căilor urinare colectare într-un pisoar steril pentru un anumit timp, cu proteinurie prin cateter porțiune medie Hiperreflexia vezicii urinare capacitate și reflux vezicoureteral neurogen fără încălcarea inervației și ageneza sacră și alergie la latex și atrezie a anusului și rectului și paralizie cerebrală și mielodisplazie , , și afectarea parenchimului renal și disrafie spinală oculta , cateterizare incontinență urinară reflux vezicoureteral , obstrucție cervicală , malformatii diverticul extrofia , extrofie: cloacal epispadias decalajul Infecții ale tractului urinar , vezi și Pielonefrită; Studii imagistice cistite agenți patogeni hematurie diagnostic și insuficiență renală clasificarea manifestări clinice tratament patogeneză și patologie reflux vezicoureteral, vezi prevalență factori de risc , etiologie obstrucție studii imagistice hidrocalicoza diagnostic manifestări clinice ale segmentului ureteropelvin , , megaureter ureter , vezi și Ureter, obstrucție tipurile , gâtul vezicii urinare etiologie , expansiune, vezi Trauma hidronefroză Urinarea abilități de control voluntar abilități de control voluntar: faza de tranziție normal retenție urinară acută tulburări fără incontinență urinară hiperreflexia vezicii urinare și scurgerea urinei în vagin Pediatrie după Nelson enurezis non-stop vezică neurogenă, fără perturbare a inervației enurezis nocturn , vezi și Incontinență urinară; Enurezis Operațiunea Mitrofanov motive cu vezică neurogenă râzând cu epispadias rareori urinare chirurgie reconstructivă ureter ectopic , rare Uretra anomalii atrezie , deformare fuziformă , fistulă congenitală prolaps de mucoase, la fete prolaps de ureterocel ectopic , hipoplazie , diverticul valve: distal valve: proximal , chist parameatal chist parauretral prolaps și sângerare vaginală ruptura părții membranoase stenoza orificiului extern stenoza deschiderii externe, la băieți strictura dublarea Urolitiaza X-linked diagnostice calculi de indinavir studii metabolice , calculi de oxalat de calciu calculi de fosfat de calciu clasificare manifestări clinice tratament nefrocalcinoza , formarea de calculi patogeneza pietre de struvit calculi de urat calculi de cistină sistemul genito-urinar examen: cu mielomeningocel Ureter defecte ale ostiului și reflux vezicoureteral , , , obstrucție , și megaureter , și ureterocel , , și ureter ectopic cauze , ureter retrocaval , sindromul prune abdominal , partea mijlocie retrocaval , structura gurii traumatism dublare: si ureterocel , , dublare: cu p vezicoureteral < flux ectopie și tulburări urinare , , obstrucție asociată Scrot boli si anomalii anatomice ale continutului edem diagnostic diferențial teste și diagnostice de laborator Boala mea-mea Urolitiaza fibroza chistica Mucocel Abordare multidisciplinară în tratamentul mielomeningocelului Boala renală multichistică Terapie multisistem, pentru tulburări de comportament distructive Multirods, miopatie Crize clonice multifocale Mutație în subunitatea ATPază mitocondrială Distrofia musculara Becker congenital Duchenne identificarea purtătorilor , cardiomiopatie etiologie și patogeneză ereditară brâu membre scapulo-peroneală miotonic , oculofaringian Emery-Dreyfus Studiul de forță musculară slabiciune musculara în distrofia musculară Becker în distrofia musculară Duchenne Deficit de carnitină musculară Deficit de carnitin palmitoiltransferază musculară Tonus muscular, studiu Boala muschi-ochi-creier muşchii biopsie cu boala Charcot-Marie-Tooth Index de subiect cu neuropatie hipomielinizantă congenitală cu disproporție congenitală a tipurilor de fibre musculare cu distrofie musculară congenitală , cu glicogenoză cu hipotensiune arterială congenitală benignă cu hipertermie malignă cu distrofie musculară a centurii membrelor cu malformaţii cerebrale cu miastenie gravb în miopatiile cu acumulări de lipide în distrofia musculară miotonică în miopatia miotubulară cu distrofie musculară Becker , , în distrofia musculară Duchenne , în distrofia musculară Emery-Dreyffs în miopatia non-crimson cu miopatie umăr-scapulo-facială cu atrofie musculară spinală , , în miopatia endocrină disproporția congenitală a tipurilor de fibre absența congenitală, vezi hipotensiune arterială amioplazia disgeneză, cu sindromul Proteus distrofie, vezi Dezvoltarea distrofiei musculare: și malformații ale creierului Canalele Mülleriene Tulburare de diferențiere Tulburare de diferențiere: boli ereditare dezvoltare Sindromul Munchausen Simptome neurologice ușoare , H Umflarea pleoapelor Nadolol/corguard în tratamentul tulburărilor mintale Disc optic înclinat Naltrexonă cu autism Narcolepsie , Oftalmoplegia externă Ureche externă, vezi și Ureche, stenoză/atrezie a urechii externe malformații congenitale ale canalului auditiv extern infecții fungice boli corp străin flora normală examen , , tumori curatenie vătămare Încălcarea diferențierii canalelor mulleriene , boli ereditare Încălcarea fuziunii laterale Încălcarea articulației osiculelor auditive Tulburări de vorbire, vezi Defecte de vorbire Deficiență de auz, vezi pierderea auzului Tulburări ale procesului auditiv central Displazia ereditară a rinichilor Neuropatia optică ereditară a lui Leber Distonie musculară progresivă ereditară cu fluctuaţii pronunţate în timpul zilei Tremurături ereditare ale bărbiei Neuropatii ereditare motorii-senzoriale Nefrită ereditară Sodiul, reglarea de către rinichi valproat de sodiu cu convulsii febrile Dizabilități non-academice , vezi și Disabilități de dezvoltare psihomotorie Nevrita optică Tulburări neurologice in insuficienta renala acuta Examen neurologic inspectie cu convulsii neprovocate în sindromul Landau-Kleffner în epilepsie , neuropatie vegetativ , hipomielinizant congenital axonal gigant hipertrofic interstițial și miopatie, diferența medicinal motric-senzorială ereditară cu vulnerabilitate congenitală a nervilor periferici cu leucodistrofie toxic Neuropatie optică Lebera traumatic Nevus conjunctival liniar aprins în boala Sturge-Weber Otita medie secretorie nonpurulenta Incontinenta urinara Operațiunea Mitrofanov motive cu vezică neurogenă râzând Pediatrie după Nelson cu epispadias chirurgie reconstructivă Prematuri, retinopatie , Boli incurabile, aspecte psihologice Vezica neurogenă fără încălcarea inervației reflux vezicoureteral Neurodermatita urechii externe Neurodermatită limitată Neurocristopatie Sindroame neurocutanate Antipsihotice , efecte secundare , cu autism cu tulburare bipolară în tulburările comportamentale distructive în schizofrenia copilăriei Funcția neuromotorie, tulburări , vezi și Dezvoltarea psihomotorie, tulburări Migrație neuronală, tulburări , Lipofuscinoză ceroidă neuronală , Bilshovі pe care-Yanskogo sugar tip tip infantil: târziu Haltia-Santavouri Spielmeyer-Foch tip juvenil Neurontin, vezi Gabapentin Studiu neuropsihologic cu tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție Metode de cercetare neuroradiologică pentru dureri de cap cu epilepsie recomandări Neuroretinită neurofibrom pielea plexiform Neurofibromatoza hamartomul , hiperpigmentare punctuală gliom al nervului optic neurom acustic, bilateral leziuni osoase afectarea sistemului nervos pete de cafea-au-lait Noduli Lisch facom retinian Necroză cortexul renal tubular acut tubuli renali, hiperkaliemici Otita externa necrozanta (maligna) Glomerulonefrita extracapilara necrozanta Miopatie non crimson Neomicina în otita externă Adrenoleucodistrofie neonatală Convulsii neonatale Neostigmină metil sulfat în miastenia gravis Fuziune verticală incompletă a vaginului Atașamente neprovocate Retinol diabetic neproliferativ gia Sistemul nervos boli boli: degenerative boli: degenerative: și regresia competențelor dobândite boli: degenerative: tip de moștenire și tulburări biochimice leziuni: neurofibromatoză tub neural defecte de dezvoltare , formare Transmiterea neuromusculară, tulburări Boli neuromusculare biopsie: muşchi biopsie nervoasă manifestări clinice nivel creatin kinazei teste de laborator teste genetice moleculare tulburări de dezvoltare musculară criptorhidie asociată , viteza de conducere nervoasă electrocardiografie electromiografie Excitabilitate reflexă nervoasă, crescută Nervi biopsie cu atrofie musculară peronieră axonală cu boala Fabry cu boala Charcot-Marie-Tooth cu neuropatie hipomielinizantă congenitală cu neuropatie cu vulnerabilitate congenitală a nervilor periferici optic, vezi Studiul nervului optic al vitezei de conducere a excitației periferici, vezi Nervi periferici îngroșarea bulbului cranieni, vezi Nervi cranieni Coordonarea imperfectă a mișcărilor oculare la nou-născuți Osteogeneză imperfectă, hipoacuzie asociată Vulvovaginită nespecifică Antiinflamatoare nesteroidiene prevenirea migrenei Index de subiect Jade, vezi și Glomerulonefrită; Pielonefrita ereditara cu vasculita hemoragica tubulointerstitiala , vezi si Nefrita tubulointerstitiala Nefroblastom Diabet insipid nefrogen , Nefropatie IgA membranoasă membranoasă: și sindromul nefrotic în anemia falciformă reflux , , vezi și Pielonefrita toxică Nefroscleroza , Нефротический синдром , врожденный вторичный идиопатический , и болезнь минимальных изменений , и мезангиокапиллярный гломерулонефрит и мембранозная нефропатия и пролиферация мезангия и фокально-сегментарный гломерулосклепоз , осложнения патофизиология стероидрезистентный токсический , этиология Limfomul non-Hodgkin care implică osul temporal Nistagmus , tipuri motor idiopatic congenital congenital!, pendular spasm înclinat convergent mulsionant (retractor) optocinetic dobândit Nitrazepam pentru epilepsie Nitrofurantoina pentru infecții ale tractului urinar Neoplasme, vezi Tumor Nou-născuți anomalii ale glandei mamare blennoree examen ginecologic umflarea scrotului mimează paralizia musculară opacitatea corneei miastenia gravis tranzitorie epilepsia Norpramină, vezi Desipramină Canal nazolacrimal, obstrucție congenitală Orbire nocturnă O Muşcat de unghii Nervul olfactiv Formarea semilunelor, cu glomerulonefrită , Circumcizia complicatii Tulburare obsesiv-compulsivă Insuficiență renală obstructivă Obstrucție tractul de evacuare al uterului sau vaginului, tratament Segment ureteropelvin tract urinar , vezi, de asemenea, tract urinar, obstrucție partea mijlocie a ureterului gâtul vezicii urinare , Strategia de bypass, pentru tulburările dezvoltării psihomotorii Educație volumetrică Cavitatea abdominală, vezi și Tumoră Neurodermatită localizată Ageneză renală unilaterală Tomografie computerizată cu emisie de foton unic (SPECT) Encefalopatia arsurilor Arsura la ochi, substanță chimică Ocluzia arterelor mici Oxcarbazepină cu epilepsie Distrofie musculară oculofaringiană Sindrom oculocerebrorenal Olanzapină în schizofrenia copilăriei Atrofie olivopontocerebeloasă Oligomeganefronie Sindromul Allgrove Opistotonus Tulburare opozițională deviantă Comportament opozițional Determinarea nivelului de inteligență Intertrigo al organelor genitale Opsoclonus Opticomielita Nistagmus optocinetic Tumora secolul secolul: epitelial malign os temporal vagin sacul vitelin în formă de frunză uter meningita creier: ataxie creier: hemipareză glanda mamară Pediatrie după Nelson orbitele ochiului organele genitale , sindrom de carie, insuficiență renală acută mixt te exact germinogenic măduva spinării , stroma cordonului sexual urechea colul uterin celula juvenilă a granuloasei testicule ovarele Flegmonul orbital Orbita ochiului anomalii inflamație tumori fractură rană pătrunzătoare Cefalee organică proteinurie ortostatică Ortoforie Orchipexia scrot Migrenă complicată Osteodisplazie, vezi Condrodisplazie fibros, mono și polios Osteom urechea exterioară Osteopetroza, pierderea auzului asociată Retentie urinara acuta Ataxie cerebeloasă acută Insuficiență renală acută postrenal prerenal renale Encefalopatia acută prin radiații Confuzie acută cu migrenă Tulburare de stres acut Acuitate vizuala scor scor: nistagmus optocinetic la nou-născuți Cistită hemoragică acută Conjunctivită acută purulentă Dacriocistita acută Encefalomielita acută diseminată Necroza tubulară acută Labirintită acută Mastoidita acută, cu otită medie Otita mastoidă acută Petrozită acută cu otita medie Glomerulonefrita acută poststreptococică hematurie Otalgia Nervul abducens Edem lângă ureche disc optic , umflarea scrotului Otită urechea exterioară urechea externă: diagnostic urechea externă: necrozantă (malignă) urechea medie, cm Otita medie Refuzul de a merge la culcare Degerături pe o altă coajă Otoemisii acustice, scor Otomicoza Otoree purulentă Otoree tubară, în otita medie acută Otoscleroză, hipoacuzie asociată Otoscopie, cu otita medie Intoxicatii chimice neuropatie diferență față de miastenie Pitiriazis versicolor Dezlipirea de retină Rapoarte de la instituțiile și agențiile de învățământ, utilizare în evaluarea psihologică Oftalmie simpatică (migratoare) Oftalmopatie în boala tiroidiană Migrenă oftalmoplegică Oftalmoplegie intern internuclear extern plus sporadic progresiv extern cu fenomenul fibrelor roșii rupte cronic progresiv extern Oftalmoscopie P Paxil, vezi Paroxetina Palparea craniului Memorie lucru activ pe termen lung pe termen scurt tulburări , vezi și Dezvoltarea psihomotorie, tulburări Tulburare de panică Paniculită a urechii externe, acută Panoftalmita Panencefalita sclerozantă subacută Papilita Infecția cu papilomavirus Reacție paradoxală a pupilei Paralizie Bella Index de subiect bulbar ascendent Landry transmis de căpușe, spre deosebire de miastenia gravis facial nervul facial: cu otită medie mușchi faciali la nou-născuți periodic hiperkaliemică hipokaliemică levatori, nervi cranieni bilaterali , strabism asociat Paraldehida cu epilepsie Chist parameatal Paramiotonia Parapareza, plastic familial Parasomniile , sub formă de mișcări ritmice cu trezire parțială Chist parauretral Parafimoza , Paracetamol, vezi Acetaminofen Reflexul parașutei Sindromul Parino , Paroxetină în tratamentul tulburărilor mintale Coreoatetoza kinezigenă paroxistică și coreea lui Sydenham Convulsii parțiale Comportament pasiv-agresiv terapie complexă Mișcări pasive și active, scor Secreții vaginale patologice Obiceiuri patologice Corecția pedagogică, cu încălcarea dezvoltării psihomotorii Pediatru, rol în tratamentul tulburărilor dezvoltării psihomotorii Pediculoza genelor, diferența de blefarită boala Pelizeus-Merzbacher , Sindromul Peña-Shoqueira Tulburări pervazive de dezvoltare Distonie primară generalizată Hiperoxalurie primară Tremur primar al scrisului lenticonul anterior Microftalmia anterioară Ectopie confluentă încrucișată Reflexul încrucișat Torsiunea pediculului unei mase ovariene Torsiunea penisului Torsiunea epididimului Torsiunea cordonului spermatic Torsiunea testiculară , fractură os temporal pereții orbitali Fistula perilimfatica Paralizie periodică (dependentă de potasiu) Hemodializă periodică Flegmon periorbital Dializă peritoneală cu sindrom hemolitic-uremic Nervi periferici, neuropatie cu vulnerabilitate congenitală Perichondrita Atrofie musculară peroneană tip axonal Boala Charcot-Marie-Tooth Membrană pupilară persistentă Corp vitros primar hiperplazic persistent Perforație cronică, cu otită medie Anomalia lui Peters Petrozită acută, cu otită medie Retinită pigmentară , Pielita , vezi și Tractul urinar, infecții Pielonefrita , , vezi și Tractul urinar, infecții xantogranulomatos Contracția pielonefrică a rinichilor , Pinguecula Dependența de piridoxină și convulsii la nou-născuți piridostigmină cu miastenia gravis Scrisoare tremor primar tulburare , vezi și disgrafie Plagiocefalie occipital frontal Plasmafereza în sindromul Guillain-Barré Plasmafereza în miastenia gravis Nevus în flăcări Neurofibrom plexiform Miopatie umăr-scapulare-facială Comportament antisocial și tulburări de somn scor evaluare: pentru tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenție pasiv-agresiv tulburări: distructive tulburări: leziuni cerebrale traumatice tulburări: anxietate sexy adolescenți adolescenți: și în continuare orientarea sexuală Terapie comportamentală cognitive: pentru depresie indicații Pediatrie după Nelson cu autism cu migrenă cu tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție nu cu encoprez cu enurezis Abraziune superficială a corneei Vocalizări repetate absorbția penisului Bărbie, tremurând ereditar Incendiare, un semn de tulburare de conduită Rinichi potcoavă Encefalopatie necrozantă subacută Encefalopatie necrozantă subacută Retinopatie asociată cu endocardită bacteriană subacută Panencefalita sclerozantă subacută Studiu reflex plantar Adolescenți examen ginecologic examen psihologic sinucidere Nervul hipoglos Coloana vertebrală defect spina bifida oculta fractură deplasată: leziune a măduvei spinării Dischinezie tardivă , Leucodistrofie metacromatică infantilă tardivă Tomografia cu emisie de pozitroni (PET) Reflexul de căutare linia de vedere scor Boala polichistică a sugarilor , Sindromul ovarului polichistic Boala polichistică renală autosomal dominant , autosomal recesiv , Polymastia Polimixină cu otita externa Poliomielita Poliradiculoneuropatie cronică Polythelia Pollakiuria Conducere completă, scor auditiv , Dublarea completă a vulvei Gen tulburare Rolul de gen Stabilitate sexuală Penis agenezia anomalii curbură laterală curbură fără hipospadias a dispărut pliul pterigoidian microsinging , complicaţii după circumcizie torsiune absorbție ascuns vătămare dublarea Labia hipertrofie malformatie venoasa capilara unire , fuziune: tulburări urinare , Glande sexuale, vezi și Testicule; ovarele Organe sexuale femeie: malformații congenitale, tratamentul condițiilor de urgență examinare erupție cutanată de scutec tumoră , traumatisme traumatisme: acute, tratament boala Pompe Hipoplazia pontocerebeloasă Sept vaginal transversal proximal sau median, tratament Mielita transversală Pragul de vorbire Ruptura și perforarea corneei sau sclerei Porencefalie Urocultură, pentru infecții ale tractului urinar Proteinurie persistentă esotropie permanentă Insuficiență renală acută postrenală Tulburare de stres post-traumatic Proteina posturală] riya Fața lui Potter , Sindromul Potter Mers hemiparetic cosit scor spastic rata Hipercalciurie renală insuficiență renală hiperkaliemie hipocalcemie hiponatremie acidoză metabolică , obstructivă acută anemie diagnostic dializa necroza tubulară manifestări clinice Index de subiect teste de laborator tratament tratament medicamentos patogeneza , postrenal prerenal prognostic renal stadiu final dializă și nefropatie de reflux cauze , transplant cronică anemie și creștere manifestări clinice tratament patogeneză în sindromul Alport progresia bolii etiologie Osteodistrofie renală Acidoza tubulară renală , rachii rinichi ageneză , și reflux vezicoureteral unilateral anatomie forme anomalii biopsie cu nefropatie IgA cu boala Goodpasture cu boala membranei bazale glomerulare subtiri cu glomerulonefrită poststreptococică rapid progresivă cu sindrom nefrotic idiopatic cu glomerulonefrită mesangiocapilară cu nefropatie membranoasă cu insuficiență renală acută cu glomerulonefrită acută post-streptococică în sindromul Alport în lupusul eritematos sistemic în transplant , în nefrita tubulointerstițială anomalii congenitale hipoplazie segmentar burete disgeneza displazie displazie: chistică , chisturi adisplazie ereditară necroză corticală ectopie încrucișată contracție pielonefritică , leziuni parenchimatoase, vezică neurogenă în formă de potcoavă leziuni glomerulare dezvoltare localizare localizare: anomalii leziune terminală traumatisme , , transplant Aparatul lombar Ortografie, tulburare Prednisolon cu miastenia gravis în sindromul Landau-Kleffner Prednison cu glomerulonefrită lupică cu sindrom nefrotic Menopauza prematură cu chimioterapie și/sau radioterapie Insuficiență renală acută prerenală proteinurie tranzitorie orbire trecatoare cu migrenă Primidon cu epilepsie Colesteatom dobândit Criptorhidie dobândită Nistagmus dobândit Convulsii, vezi și Spasme; convulsii; Epilepsie adversă atonică afectiv-respirator palid generalizat generalizat: absenta convulsii generalizat: tonico-clonic tremor clasificare , clonic mioclonic , multifocal ilonic neprovocat: primul neprovocat: recurent parțial partiale: simple partiale: complexe tonic focal , cianotic epileptic: mecanism Orientare cauzală, tulburări , vezi și Dezvoltare psihomotorie, tulburări Pediatrie după Nelson Probleme organizaționale, impact asupra performanței școlare Factori provocatori, excludere profilaxia migrenei Prograf, vezi Tacrolimus Epilepsie mioclonică progresivă Orbire nocturnă progresivă Absentism școlar, semn de tulburare de conduită Prozac, vezi Fluoxetină Acidoză tubulară proximală Prolaps uretral sângerare vaginală Retinopatie diabetică proliferativă Proliferarea celulelor glomerulare Proliferarea mezangială și sindromul nefrotic Leziune penetrantă a orbitei Propofol pentru epilepsie Propranolol pentru migrenă Proptoză Migrenă simplă Sulfat de metil prostigmină diagnostic de miastenie gravis Orientare spațială, tulburări , vezi și Dezvoltare psihomotorie, tulburări Sincopă simplă Deficit de proteină- membrana lizozomului Proteinurie tubular glomerular ortostatic evaluare permanent tranzitoriu cauze în sindromul nefrotic , , , proteina P a mielinei periferice sindromul Proteus Medicamente antifungice pentru otita externa Antiemetice cu migrenă Spectroscopie proton MR Proclorperazina cu migrenă Clarificarea situației, cu încălcarea dezvoltării psihomotorii Rect, atrezie și vezică neurogenă Pseudodifterie conjunctivită Pseudotumoră a creierului Chist pseudoporencefalic Pseudo-atacuri Psihiatru, consult la examen psihologic Spitalul de psihiatrie, spitalizare cu sinucidere Probleme mentale spitalizare într-un spital de psihiatrie terapie medicamentoasă , pentru neurofibromatoză psihoterapie terapie Deficiență vizuală psihogenă Psihoza în copilărie Aspecte psihologice tratament ambulatoriu tratament spitalicesc moartea copilului boli cronice sau incurabile Examen psihologic interviu clinic consultație psihiatrică trimitere rapoarte de la instituții și agenții de învățământ pentru tentative de sinucidere , pentru sindromul Landau-Kleffner testare psihologică compararea datelor Testare psihologică dezvoltarea psihomotorie tulburări , vezi, de asemenea, tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție impactul asupra performanței academice diagnostic urmărire ulterioară manifestări clinice tratament non-academic patogeneza rolul medicului pediatru epidemiologia etiologia modele Teste psihoeducative pentru tulburările dezvoltării psihomotorii Boli psihosomatice Terapie psihosocială pentru tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenție Tulburări psihosociale Psihostimulante , efecte secundare în autism în tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenție în sindromul Tourette Psihoterapie grupa individ, metode pentru autism cu homosexualitate cu depresie în tulburările dezvoltării psihomotorii Psihofarmacoterapie , Index de subiect Insomnie psihofiziologică Tulburări psihofiziologice Psoriazis vulvar Pterigionul Ptoza Markus Gunn, maxilo-facial Reflux vezicoureteral , , defecte ale gurii ureterului , , diagnostic curgere naturală infecții ale tractului urinar clasificarea , , manifestări clinice tratamentul , vezica neurogenă Nistagmus pulsatoriu (retractor) Punctură ventricule lombar lombare: contraindicații spaţiul subdural retinopatia purcera Sindromul Pfeiffer Pete cafe-au-lait în neurofibromatoză Pată roșu cireș pe retină R rabdomioliză motive rabdomiom cu scleroză tuberoasă Rabdomiosarcom, urechea medie sau canalul urechii Encefalopatia prin radiații Nefrografia cu radionuclizi cu obstrucție a căilor urinare cu succimer: pentru infecții ale tractului urinar cu succimer: pentru reflux vezicoureteral Scintigrafia cu radionuclizi cu umflarea scrotului Cistografia cu radionuclizi indirect, cu reflux vezicoureteral Scanarea creierului cu radionuclizi Iris anomalii colobom dezvoltare noduli Lisch Terapia de dezvoltare, cu încălcarea dezvoltării psihomotorii Dezvoltarea copilului scor , Înmuierea oaselor craniului, vezi Craniotabes ruptura pleoapelor Ruptura părții membranoase a uretrei Ruptura vezicii urinare Sindromul Riley-Day Cancer, vezi și Tumor glanda mamară cu neurofibromatoza embrionar testicule, cu criptorhidie ovar ovar: markeri tumorali Sindromul Ramsay-Hunt , Rapamicina, vezi Sirolimus Encefalita Rasmussen Sindrom de degradare tumorală, insuficiență renală acută Scleroza multiplă , modificări patologice Rahitism, cu acidoză tubulară renală Vărsături ciclic: pentru migrenă ciclic: cu disfuncție autonomă familială Hipercalciurie resorbtivă Sindromul Reye boala Recklinghausen Insuficiență renală acută renală Radiografia craniului Retinită pigmentară , Retinoblastom , retinopatie hipertonic , diabetic diabetic: neproliferativ diabetic: proliferativ prematuritate , cu boli de sânge Purchera traumatic Retinoschizis Retracția pleoapelor Pielografie retrogradă (ascendente) cu obstrucție a tractului urinar , Ureter retrocaval , Retrofaringian abces Sindromul Rett , reflexe Ahile Babinsky necondiționat necondiționat: vârsta de detectare tendon profund genunchi Moreau parașuta cruce Pediatrie după Nelson plantar explorator tonic cervical prindere Reflectometrie acustică Distrofie simpatică reflexă , Reflux intrarenal vezicoureteral , , vezi și Vezicoureteral reflux vezicoureteral: clasificare , , Nefropatie de reflux , Refracţie anomalii scor boala Refsum Vorbire pragul de percepție tulburări , vezi și dezvoltarea psihomotorie, tulburări tulburări: în distrofia miotonică tulburări: în sindromul Landau-Kleffner disfuncție receptivă și expresivă Rivotril, vezi Clonazepam Rigiditate decerebrare cu atetoză rizotomie cu paralizie cerebrală Risperdal, vezi Risperidonă Risperidona în schizofrenia copilăriei Ritalin, vezi Metilfenidat Rifampicina prevenirea meningitei Cornee anomalii modificări ale bolilor sistemice corp străin ștergerea suprafeței turbiditate la nou-născuți , rafală și perforare dezvoltare ulcer Fontanele, examenul Epilepsia Rolandică Simptomul Romberg Creștere, întârziere după transplant de rinichi in insuficienta renala cronica Corn uterin rudimentar sarcina Ruminația boala Russi-Levi Sindromul Russi-Levi Cu Sabril, vezi Vigabatrin Agenezia sacră, patologia musculară asociată Autoamputarea ovarului Autoexaminarea sânilor boala Sântavouri Sarcoidoza și urolitiază meningita Sarcom bot rhyoid Encefalopatia cu plumb Fistula uretra, congenital perilimfatic urac, extern Blefarita seboreică Dermatita seboreica Dermatita seboreică a urechii externe boala Segawa , vezi și distonie dofazică Hipoplazia segmentară a rinichiului Distonie segmentară orientare sexuală homosexualitatea homosexualitate: cu tulburare de identitate de gen homosexualitate: la adolescenți, risc de sinucidere Comportament sexual în adolescență în adolescență: iar mai târziu orientarea sexuală Mutismul selectiv Deficit semantic Disfuncție autonomă familială Vitreoretinopatia exudativă familială Parapareza spastică familială cordon spermatic, torsiune boala Sendhoff Sindromul Senior-Loken Displazia septo-optică de Morsier Serentil, vezi Mesoridazină Seroquel, vezi Quetiapină Serotonina, risc de sinucidere anemia celulelor secera cursa nefropatie Sertralina Retină abiotrofie cu pete galbene boli detasamentul pata de culoare visiniu dezvoltare vătămare Sialidoza , tipul I tipul II Index de subiect Sidengama chorea Simptomul apeductului Sylvius Simblefaron Oftalmie simpatică (migratoare) Spasme simptomatice Stare simptomatică epilepticus Simptomul punct albastru, cu torsiune a epididimului Sincopa tuse simplu sindromul intervalului QT lung Siringobulbie Siringomielie , Sirolimus în transplantul de rinichi Lupus eritematos sistemic glomerulonefrita afectarea sistemului nervos central cu coree Sydenham Deficit sistemic de carnitină Sifilis și pierderea auzului meningită Scafocefalie Fenomen Jack-knife Scleră rafală și perforare dezvoltare Lichen sclerosus Scleroza mezangial difuz glomerular focal segmentar: reluare după transplant de rinichi glomerular focal segmentar: și sindrom nefrotic , glomeruli renali împrăștiați , diseminat: modificări patologice tuberoase , tuberos: facoma lateral amiotrofic juvenil Sclerocornea scolioza tulburări de mers Rata de filtrare glomerulară, măsurare Conducerea rapidă a excitației de-a lungul nervilor, studiu Screening auditiv Scrâșnirea dinților, vezi Bruxism Disrafie spinală ascunsă , Penis ascuns Film lacrimal Organe lacrimale, boli Lacrimile dezavantaj Orbire, vezi și Amauroza noaptea progresiv staționar congenital tranzitoriu Epilepsia mioclonică complexă Auz studiază tulburări, vezi screeningul pierderii auzului Răspunsul auditiv în trunchiul cerebral, scor Nervul auditiv neurinom bilateral, cu neurofibromatoză Discipline școlare înrudite, capacitatea de studiu afectată Moartea unui copil, asistență psihologică a părinților Tumora cu celule germinale mixte Spasme mixte Tabele Snellen Somnambulism , Conștiință, confuzie acută în migrenă Soluție salină, administrare intravenoasă în insuficiența renală acută Tulburare de somatizare Tulburare somatoformă Somn caracteristici de vârstă în adolescență în adolescență: privarea de somn igiena la copii la adolescenţi deficit microsomn tulburări întârziere de fază narcolepsie examinare informare generală refuz de a merge la culcare parasomnii , prevenire examinare preventivă , insomnie psihofiziologică tulburări de conduită asociate tulburări de somn sindromul picioarelor neliniştite sindromul picioarelor neliniştite la adolescent h screening suficient la adolescent h screening suficient la adolescent h părinți urine Ciclul somn-veghe Somnolență a crescut a crescut: în timpul zilei, primar Sugerea degetului Pediatrie după Nelson sfârcurile alocarea externare: indusă de droguri secretii: diagnostic diferential suplimentar Condiții asemănătoare crizelor epileptice Anomalii vasculare, hematurie Gândirea socială, tulburările IS, vezi de asemenea Dezvoltare psihomotorie, tulburări Fobie socială cu debut în copilărie Spasme, vezi și Convulsii; convulsii; Epilepsia copilăriei criptogenic simptomatic mixt flexor extensor Aderențe clitoride Hemiplegie spastică Diplegie spastică Mers spasmodic Tetraplegia spastică Spasticitate Spermatocel vvovaginită specifică Atrofii musculare spinale șoc spinal cu leziuni ale măduvei spinării Abces epidural spinal Măduva spinării arteriovenoase alte malformații diastematomielie boli compresie, sindromul Down tumori , leziune: studiu de sensibilitate siringomielie , vătămare sindromul conului grea fixat, sindrom leziune centrală Modificări ale lichidului cefalorahidian în infecțiile SNC studiu studiu: pentru detectarea antigenelor specifice nivel de proteine nivel de glucoză culoare Ataxia spinocerebeloasă Spironolactona pentru hirsutism și PCOS Boala degenerativă spongiformă Leziune spongioformă în boala Leigh Oftalmoplegie externă sporadică progresivă cu fenomenul de fibre roșii rupte Sport boli ginecologice afectarea ochilor Capacitate de gândire critică, deficiență Capacitatea de a rezolva probleme, încălcarea Fuziunea labiilor , tulburări urinare tulburări urinare Otita medie adezivă durere purulentă diagnostic simptome clinice tratament: observație dinamică examinare a membranei timpanice , , informații generale complicații acute diagnostic , , , , tratament diferență față de otita externă , patogeneză prevenire recidivă precoce după tratament cu expirare , risc evolutiv posibil diagnostic , , tratament timpanometrie , etiologie timpanometrie , tromboză sinusală venoasă otoree tubară hipoacuzie , rezistență bacteriană supurativă cronică epidemiologie Stabilizatori de dispoziție , efecte secundare în tulburarea bipolară Blefarita stafilococică Orbire nocturnă congenitală staționară Encefalopatie staționară , vezi și Paralizie cerebrală Hiperplazic persistent al corpului vitros Corpul vitros, boli Stelazină, vezi Trifluoperazină Stenoza infundibulară a deschiderii externe a uretrei Index de subiect deschiderea externă a uretrei la băieți canal auditiv extern, congenital Stenoza apeductului cerebral Boala Sturge-Weber , Sindromul Sturge-Weber Miopatie indusă de steroizi Efectul terapiei cu steroizi Sindromul nefrotic rezistent la steroizi Sindromul Steven- leziunea vulvei Sindromul Stickler Strabism, vezi Strabism Terori nocturne , , Cefaleea de stres tulburare de stres acut posttraumatic Strict) cancer uretral Tumora stroma cordonului sexual empiem subdural Spațiul subdural, puncție Hemoragia subconjunctivală Injecție subureterală, pentru reflux vezicoureteral Convulsii, vezi și Convulsii; spasme; Epilepsie neonatală atipic benign familial fragmentar Clasificare EEG cu anomalii ale structurii creierului cu boala Krabbe cu dependență de droguri cu meningită cu dependență de piridoxină în a cincea zi febril febril: prelungit Sinucidere spitalizare psihiatrică examinare și tratament , adolescenți factori de risc epidemiologie Sumatriptan cu migrenă Suprimarea Sindromul de ochi uscat Sfingolipidoză Markeri tumorali serici T Tacrolimus în transplantul de rinichi boala Tarui Tegretol , vezi carbamazepină Telangiectazie ataxie bazal cerebral Boala de rinichi în stadiu terminal și nefropatia de reflux cauze , transplant Sindromul Terson Teste privind comportamentul și caracteristicile personalității despre abilitățile senzoriale, motorii sau cognitive specifice la nivelul dezvoltării intelectuale privind asimilarea deprinderilor școlare și a capacității de a învăța Tetraplegie spastică boala Tay-Sachs , Tiagabin cu epilepsie Ticuri , Sindromul Gilt de la Tourette tranzitoriu motor cronic Timpanometrie cu otita medie , cu otita medie cu expiratie Timpanoscleroza cu otita medie Tub de timpanostomie, inserție, pentru otita medie cu revărsare Timpanocenteză, pentru otita medie acută Timectomie, pentru miastenia gravis Tiopental cu epilepsie Tioridazina Tiotiksin , Epilepsia mioclonică tipică a copilăriei timpurii Tiroidita Hashimoto Miopatia tiroidiană Titmusatest Paralizia lui Todd Neuropatie toxică Nefropatie toxică , Sindromul nefrotic toxic , Leziune toxică de necroliză epidermică a vulvei Toxoplasmoza și pierderea auzului boala Thomsen Crize tonico-clonice Atacurile tonice Pupila tonica Reflexul tonic al gâtului Boala membranei bazale subțiri Tonometrie Pediatrie după Nelson Topimax, vezi Topiramat Topiramat cu epilepsie Thorazine, vezi Clorpromazină Torticolis al sugarului, paroxistic benign rănire acustic os temporal os temporal: pierderea auzului , ochi ochi: cataractă glanda mamară ureterul penisul organele genitale organe genitale: acută, tratament rinichi , rinichi: hematurie retina măduva spinării urechea ureche: pierderea auzului , testicule Neuropatie optică traumatică Miastenia gravis neonatală tranzitorie Ticuri tranzitorii Travestismul Transplantul implanturi autogene pentru microtia mioblaste, pentru distrofia Duchenne rinichi Pacienți infectați cu HIV reapariția glomerulopatiilor , sindrom hemolitic uremic imunosupresie , , imunosupresie: complicații și creștere studii clinice și de laborator ale donatorului și primitorului complicații , respingerea grefei respingerea transplantului: răspuns accelerat mărturie infectii postoperatorii tehnica compatibilitatea tisulară , , epidemiologie corneea Transsexualismul Anxietate în locuri publice se schimbă pe măsură ce îmbătrânești Tulburări de anxietate generalizat izolație Tremor litere, primar excitabilitate neuro-reflex crescută esențial Formarea părinților Terapie de antrenament, pentru enurezis Trigonocefalie Trimetoprim/sulfametoxazol cu infecţii ale tractului urinar cu meningită Trifluoperazina Trichotilomania Nervul trigemen Sindromul triplu Tromboza sinus venos " aseptic septic artera carotidă internă sinusul cavernos arterele mici vene renale, hematurie cu malformații cardiace cianotice Otoree tubară, în otita medie acută Scleroza tuberculoasă , astrocitom retinian rabdomiom fakoma piele pietrișată Tuberculi Nefrita tubulointerstițială ascuțit motive cu uveită toxic cronică , Fibroză tubulointerstițială Pierderea auzului , evaluare audiologică , , cauze genetice morbiditate identificare , indicatori de risc crescut cauze infectioase conductiv tratament neurosenzorial periferic permanent, cu otită medie consecințe cu meningită bacteriană cu o infecție virală cu labirintită cu otita externa cu osteogeneză imperfectă cu osteopetroză Index de subiect cu otoscleroză cu malformatii: urechea interna cu malformatii: urechea medie cu sifilis cu otita medie , cu stenoză sau atrezie a canalului auditiv extern cu toxoplasmoza în leziuni ale urechii și osului temporal , prevalență screening , mixt gradul tipurile cauze toxice la nou-născuți central etiologie Sindromul Tourette tiki Turricefalie La Tractul uveal, tulburări Uveită cronice, vezi Iridociclita Dublarea vulvei Duplicarea uretrei Dublarea ureterului Dublarea penisului Noduli Lisch , Consolidarea punctelor forte, cu încălcări ale dezvoltării psihomotorii Ultrasonografia rinichi, cu obstrucție a tractului urinar cu boli ginecologice în boli ale sistemului nervos cu infecţii ale tractului urinar cu umflarea scrotului cu reflux vezicoureteral cu leziuni testiculare Copii cu retard mintal, boli ginecologice Sindromul Walker-Warburg urachus anomalii diverticul chist fistula externa functionare Uremie cronică, cu neuro- și miopatii Ureterocel fără dublarea ureterului fără ectopie cu duplicare a ureterului , , ectopic ectopic: prolaps , Uretrita, hematurie asociată Uretroragie Urodinamică, cercetare Plimbarea rațelor Sindromul strălucirii dimineții O ureche durere cu otită externă cu otită medie miringită buloasă suspendată interne: malformații congenitale interne: boli malformații congenitale scurgeri infecție fungică dermatoză boli: manifestări clinice ; pierderea auzului , vezi și Pierderea auzului corp străin baie, vezi Otita externă externă: malformații congenitale boli flora normală examen , , degerături traumatisme tumora osteom paniculită acută edem pericondrită/condrită herpes simplex dezvoltare in medie aspiratie inflamație, vezi Otita medie malformații congenitale tumoră traumatisme îndepărtarea ceară , examen fizic furunculoză colesteatom: congenital colesteatom: otită medie suflu exostoză Ceară a urechii a fost îndepărtată la examinarea , F boala Fabry Fakoma Sindromul Fanconi Fasciculații boala Fazio-Londe Convulsii febrile lung Pediatrie după Nelson Artificii, leziuni oculare Fenitoină cu meningită cu distrofie musculară miotonică în epilepsie , Fenobarbital cu CT a creierului cu convulsii febrile cu epilepsie , Fenomenul ochi de păpușă Fenomenul Jackknife Fenotiazine în coreea Sydenham Fibroza tubulointerstițială Osteodisplazie fibroasă, mono- și poliostotică Examen fizic cu boli ginecologice în bolile sistemului nervos în boli ale urechii și ale osului temporal cu convulsii neprovocate cu tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție în epilepsie , Scurgeri vaginale fiziologice Kinetoterapie cu neuropatii autonome cu disproporție congenitală a tipurilor de fibre musculare în distrofia musculară Duchenne Hematurie legată de efort Sindromul măduvei spinării fixe Dilatarea pupilei fixe Filtrarea glomerulară măsurarea vitezei Fimoza Acidul fitanic Flegmon orbital periorbital sacul lacrimal Spasme flexoare Conflicte Fluvoxamină Fluoxetină Flutamidă cu hirsutism și PCOS Fobie Recurența glomerulosclerozei segmentare focale după transplant de rinichi și sindromul nefrotic , Convulsii focale , Encefalita postvirală focală hemipareza Foliculita Chist ovarian folicular Fonologie, tulburări boala Forbes-Corey Foria Fosfatul, reglarea de către rinichi fosfenitoină cu epilepsie Ataxia Friedreich boala Fukuyama Boli fulminante (rapid progresive), aspecte psihologice Chist ovarian funcțional Furosemid și urolitiază cu hidrocefalie cu meningită cu sindrom nefrotic in insuficienta renala acuta Furunculoza urechii externe X Urolitiază legată de X Chalazion Lipofuscinoza ceroidă neuronală Haltia-Santavouri Tiroidita Hashimoto Reflexul de prindere chimicale, intoxicații neuropatie diferență față de miastenie Chimioterapia, menopauza prematură Leziuni chimice ale ochilor Conjunctivită chimică Sindromul Hinman , Interventie chirurgicala mielomeningocel cu varicocel cu hipospadias cu paralizie cerebrală cu cataractă cu criptorhidie cu tulburări ale circulaţiei cerebrale cu incontinenţă urinară cu incontinenţă urinară: complicaţii cu torsiune testiculară cu corp vitros primar hiperplazic persistent cu leziuni renale cu traumatism testicular cu extrofia vezicii urinare reflux vezicoureteral , epilepsie Hidrat cloral cu CT a creierului Cloramfenicol cu meningită Clorotiazidă cu sindrom nefrotic Clorpromazina cu migrenă cu disfuncție autonomă familială Index de subiect colesteatom congenital cu otita medie Granulom de colesterol, cu otită medie Condrită Condrodistrofia miotonică Coreoatetoza kinezigenă paroxistică și coreea lui Sydenham Coreea Huntington Sidengama Coroidita Coriocarcinom Corioretinita Sindromul Hotzen Perforație cronică, cu otită medie Poliradiculoneuropatia cronică Terapia de substituție renală cronică , Insuficiență renală cronică cu sindrom Alport Oftalmoplegia externă cronică progresivă Uremie cronică, cu neuro- și miopatii Boli cronice, aspecte psihologice Glomerulonefrita cronică Otita medie cronică supurată Tic motor cronic Mastoidita cronica, cu otita medie Lentila anomalii anomalii: tulburări asociate defecte de dezvoltare dezvoltare ectopie ectopie: diagnostic diferențial ectopie: tratament și prognostic c viziunea culorilor scor Sindromul Zellweger , vezi Sindromul cerebrohepatorenal sistem nervos central malformatii congenitale infectii infecții: modificări ale lichidului cefalorahidian daune organice: și tulburări mintale Boala tijei centrale Leziunea măduvei spinării centrale Miopatie centronucleară Deficit de ceramid trihexozidază Acumulare de ceramid trihexozidă Angiografie cerebrală Abces epidural cerebral Sindromul cerebrohepatorenal , Lipofuscinoza ceroidă neuronal Bilshovsky-Jansky tipul infantil tipul infantil: târziu Haltia-Santavouri Spielmeyer-Vogt tipul juvenil Cefotaxima cu meningită Ceftriaxonă cu infecţii ale tractului urinar cu meningită cu otită medie acută profilaxia blenoreei Atacurile cianotice Boala cardiacă cianotică asociată cu tromboză Vărsături ciclice cu migrenă cu disfuncție autonomă familială Cicloplegie Ciclosporină cu sindrom nefrotic Ciclosporină A în transplantul de rinichi Ciclofosfamidă cu glomerulonefrită lupică în sindromul nefrotic Ciclofosfamină în transplantul de rinichi Cimetidină pentru hirsutism și PCOS Acetat de ciproteronă pentru hirsutism și PCOS Ritm circadian, tulburări Circumducția cu paralizie cerebrală Cistinoza Cistinurie , purtători heterozigoți ai genei Cistită , vezi și Infecții ale tractului urinar hemoragic: hematurie interstițială infecțioasă: hematurie hemoragică acută eozinofilă Cistoplastie Corpii citoizi Cytoxan, vezi Ciclofosfamidă Deficitul de citocrom c-oxidază H Ptoza maxilo-clipitoare a lui Markus Gunn Leziuni cerebrale traumatice, tulburări mentale asociate Pediatrie după Nelson nervi cranieni ageneză cercetare paralizie, strabism asociat Cvadriceps, miopatie Tulburare de citire , vezi și Sensibilitate la dislexie, cercetare cu afectarea măduvei spinării Simțul poziției corpului, încălcarea W Piele de ciupercă, zone, cu scleroză tuberoasă boala Charcot-Marie-Tuta Simptomul eșarfei boala Schwartz-Jampel Colul uterin atrezie congenitală tumoră boala Shenlein-Henoch Shigeloza Schizofrenia la copii manifestări clinice tratament Schizencefalie Scale de evaluare a comportamentului în tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenție Fobiile școlare boala Stargardt Sindromul Stein-Leventhal boala Steinert , Simptomul Shtelvaga Tinitus Șunt extracranian: pentru hidrocefalie E Diagnosticul de clorură de edrofoniu al miasteniei gravis Esodeviația Esotropie Acomodativă Congenitală Intermitentă Permanentă Esoforie Sindromul Adie sindromul Ecardi Dermatită infecțioasă cu eczemă, leziune a urechii externe Exodeviații Exostoza urechii externe Exotropia Exoforia Exoftalmia Urografia excretorie cu infecţii ale tractului urinar cu obstrucție a tractului urinar cu reflux vezicoureteral Exudarea celulelor sanguine, cu glomerulonefrită Spasme extensoare Tumora extramedulara intradurala extradurala Forma extrapiramidală a paraliziei cerebrale Simptome extrapiramidale, în tratamentul neurolepticelor Exstrofia vezicii urinare , cloacal ectopie ureter , ureter: și tulburări urinare , , obiectivul Ectopia, confluent transversal Ectropion Echimoza Electrocardiografie cu boli neuromusculare Electromiografie prp miastenia gravis Electroencefalografia monitorizare video monitorizare video: în epilepsie clasificarea crizelor neonatale înregistrare poligrafică în accident vascular cerebral cu convulsii neprovocate cu crize parțiale , cu epilepsie rolandică cu sindrom Landau-Kleffner cu epilepsie Embolie cerebrală Cancerul embrionar Distrofia musculară Emery-Dreyfus Emisii otoacustice, scor Emmetropia Empiem subdural Endocardită bacteriană subacută, retinopatie asociată Miopatie endocrină Tulburări endocrine cu distrofie miotonică Corecția endoscopică a refluxului vezicoureteral , Encoprese cu mielomeningocel Enoftalmia Enterobiaza Enterocistoplastie Entropion Enurezis , , vezi și Urinare, tulburări; Incontinenta urinara noapte Index de subiect Encefalită hemipareza Rasmussen postvirală focală: hemipareză Encefalomielita acut diseminat encefalomiopatie mitocondriale necrozatoare subacută Encefalopatie hipertensivă encefalomiopatie mitocondrială, acidoză lactică și episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral, sindrom arsuri necrozatoare subacută cu infecție HIV radiații radiații: acute plumb staționar Encefalocel cranian Granulom eozinofil Meningita eozinofilă Cistită eozinofilă Epiblepharon Epival, vezi acid valproic Keratoconjunctivită epidemică Epididimita Sindromul tulburării de control episodic Epicanthus Epilepsie algoritm de diagnostic parțial benign cu vârfuri centrotemporale clasificare consiliere parentală tratament ? medicamente antiepileptice , , dieta ketogenă stimularea nervului vag chirurgical mecanismul crizelor mioclonice benign infantil progresiv complex copilărie timpurie tipică tinerețe mioclon cu fibre roșii rupte stări asemănătoare atacuri nocturne: diagnostic diferenţial , definiția prima criză, diagnostic aplicare EEG Rolandic Stare epileptică hemipareză idiopatică simptomatică Epispadias Epispadias vezical Ergotamina pentru migrenă Profilaxia blennoreei cu eritromicină Eritropoietina in insuficienta renala cronica Tremor esențial Etosuximidă pentru epilepsie Effexor, vezi Venlafaxină YU Tumora juvenilă cu celule granuloasei Leucodistrofia metacromatică juvenilă SM juvenilă (-gangliozidoză Gangliozidoza CM juvenilă Scleroza laterală amiotrofică juvenilă Nefronoftiză juvenilă/boală chistică medulară, complex Epilepsia mioclonică juvenilă EU SUNT Ulcerul corneei Nervul glosofaringian Testicule, vezi și Atrofia scrotului infarct scrot necoborât, vezi Tumora criptorhidică inflamația acută a epididimului torsiunea torsiunea epididimului traumatism ovarele chist de torsiune pediculară folicular funcțional marime normala tumora tumoră: celulele granuloasei juvenile cancer ra : markeri tumorali autoamputare sindrom polichistic , , Sindromul Janz Orz Ediție educațională Richard E Berman, Robert M Kligman, Hol B Jenson PEDIATRIE conform lui Nelson Volumul Incheiere sanitara si epidemiologica D din Semnat pentru publicare la Format x / Hartie offset Imprimare offset Căști Petersburg Volumul buc l Tiraj exemplare Comandă nu Editura SRL „Reed Elsiver” , Moscova, st Bolshaya Nikitskaya, clădirea / Tel /fax: ( ) - - ; www elsevier ru Distribuitor exclusiv în Rusia și CSI: OOO Medical Information Agency Tel /fax: ( ) - - E-mail: miapubl@mail ru; http://www medagency ru Magazin online: www medkniga ru Tipărit la OAO Typography Novosti , Moscova, st F Engels, 